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1 Allgemeine Einleitung 
Die arterielle Switch-Operation hat sich seit Anfang der 1990er Jahre als 
Operationsmethode der ersten Wahl zur Korrektur der einfachen Transposition der 
großen Arterien mit sowie ohne Ventrikelseptumdefekt etablieren können. 
Seit 1995 finden in der Klinik für Kinderkardiologie der Medizinischen Fakultät der 
Rheinisch-Westfälischen Technischen Hochschule Aachen Untersuchungen mittel- und 
langfristiger Folgezustände nach neonataler arterieller Switch-Operation unter 
standardisierten Bedingungen statt 48. Hierbei wurde auf der einen Seite das 
Augenmerk auf die kardiologische Entwicklung der Kinder gerichtet, auf der anderen 
Seite wurde hinterfragt inwiefern die korrigierende Herzoperation im 
Neugeborenenalter, verbunden mit den hierzu erforderlichen Hilfstechniken der 
extrakorporalen Zirkulation und des tief-hypothermen Kreislaufstillstandes 4, die mittel- 
und langfristige Entwicklung im Kindesalter beeinflussen. 
Die vorliegende Arbeit befasst sich mit dem kardiologischen Gesundheitszustand von 
60 Jugendlichen und jungen Erwachsenen im mittleren Alter von 14-21 Jahren 
(m±StD=16,9±1,7), die aufgrund einer einfachen Transposition der großen Arterien eine 
korrigierende arterielle Switch-Operation im Neugeborenenalter erhielten 48. 
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1.1 Komplette Transposition der großen Arterien 
1.1.1 Definition und Pathophysiologie 
Als komplette Transposition der großen Arterien (TGA) wird ein seltenes aber 
schwerwiegendes Herzvitium beschrieben. Die Aorta entspringt vorn, aus dem ihr nicht 
zugehörigen morphologisch rechten Ventrikel und die Arteria pulmonalis geht hinten, 
aus dem morphologisch linken Ventrikel hervor. Die Aorta leitet, da die Vorhöfe mit 
ihren jeweiligen Ventrikeln verbunden sind, venöses Blut, welches zuvor nicht durch die 
Lunge oxygeniert wurde, in den Körperkreislauf. Das sauerstoffreiche Blut gelangt 
hingegen über die Pulmonalarterie in den Lungenkreislauf. Es resultiert eine 
atrioventrikuläre Konkordanz und eine ventrikuloarterielle Diskordanz. Die 
physiologische Reihenschaltung der Kreisläufe ist bei der kompletten Transposition der 
großen Arterien somit nicht mehr gegeben. Es liegt eine Parallelschaltung vor, die 
klinisch im Moment des Verschlusses der fetalen Kurzschlussverbindungen Foramen 
ovale und Ductus arteriosus, zu einer schweren, lebensbedrohlichen Hypoxämie im 
frühen Lebensalter führt.  
Der Verlauf sowie die Pathophysiologie hängen entscheidend von dem Vorhandensein 
von Begleitfehlbildungen in Form von Querverbindungen auf Vorhof-, Ventrikel- oder 
Gefäßebene, sowie von persistierenden Kurzschlussverbindungen, wie einem 
persistierenden Ductus arteriosus (PDA) oder einem persistierenden Foramen ovale 
(PFO) ab 60, 62.  
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1.1.2 Häufigkeit und Ursachen 
Die Häufigkeit der Transposition wird mit 4,5% aller kongenitalen Herzfehler und mit 
einer Prävalenz von 2-4 auf 10.000 Lebendgeburten angegeben 63. Unter den 
zyanotischen Herzfehlern macht dieses Krankheitsbild etwa ein Viertel aus. Das 
ungleiche Geschlechterverhältnis von 2:1 zwischen betroffenen Jungen und Mädchen 
bleibt ungeklärt 48. 
Im Vergleich zu eutrophen Neugeborenen sind Kinder mit einem niedrigen 
Geburtsgewicht und Frühgeborene seltener betroffen 21.  
Die Pathogenese der TGA ist nicht vollständig geklärt. Vermutet wird ein 
multifaktorieller Vererbungsmechanismus, der auf Interaktionen zwischen genetischen 
Faktoren, wie einer Mutation des Faktor-I Gens und umweltbedingten Faktoren, wie 
einem Gestationsdiabetes, Medikamentenabusus oder Drogenabusus, beruht 75. 
Eine Kombination der TGA mit anderen nicht-kardiologischen Malformationen kommt 
in 10% der Fälle vor 75. 
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1.1.3 Formen und Einteilung der TGA 
Unterschieden wird zwischen einer Dextrotransposition (D-TGA) und einer selteneren 
Laevotransposition (L-TGA) der großen Arterien. 
Bei der D-TGA verläuft die Aorta vor oder rechts der Pulmonalarterie aus dem vorne 
rechts gelegenen rechten Ventrikel. Die Aortenklappe befindet sich rechts von der 
Pulmonalklappe. Sie stellt mit 60% die häufigste Form der Transpositionsstellungen dar 
75.  
Die L-Transpositionsstellung der großen Gefäße ist deutlich seltener. 
 
 
Abbildung 1: D-Transposition der großen Arterien a) nativer Zustand, b) Zustand nach 
arterieller Switch-Operation (right/ left atrium = rechter/ linker Vorhof; right/ left ventricle = 
rechter/ linker Ventrikel; pulmonary artery = Pulmonalarterie; Pulmonary veins = Venae 
pulmonales; Neopulmonary valve = Neopulmonalklappe; Neoaortic valve = Neoaortenklappe) aus 
11. 
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Der Fehlbildungskomplex der kompletten TGA lässt sich wie folgt einteilen 60: 
I. Intaktes Ventrikelseptum oder kleiner hämodynamisch unbedeutsamer 
Ventrikelseptumdefekt (VSD), kleiner Duktus arteriosus und meist kleine 
Shuntverbindungen auf Vorhofebene („einfache Transposition“) 
II. Großer Ventrikelseptumdefekt mit oder ohne großem Ductus arteriosus und mit 
vermehrter Lungendurchblutung 
III. Linksventrikuläre Ausflusstraktobstruktion (LVOT) in Form einer subvalvulären 
Pulmonalstenose mit verminderter Lungendurchblutung (mit oder ohne VSD) 
IV. Begleitende Aortenisthmusstenose 
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1.1.4 Koronarmorphologie 
Bei der TGA lassen sich mehrere Koronarmuster, eingeteilt nach Ursprung und Verlauf 
der Koronararterien, unterscheiden. 
Die Art der Klassifikation gestaltet sich in der Literatur unterschiedlich. Nach 
Gittenberger-de Groot et al. lassen sich 12 Typen der Koronarmorphologie bei Vorliegen 
einer TGA unterscheiden 24. Einen Überblick liefert Tabelle 1. 
Die Kenntnis des vorliegenden Typs einer Koronarmorphologie ist bei der 
Durchführung der arteriellen Switch-Operation von immenser Wichtigkeit, da ein 
gemeinsamer Ursprung beider Koronararterien aus einem Sinus sowie ein intramuraler 
Verlauf ein erhöhtes Operationsrisiko darstellen 15. 
 
Tabelle 1: 
Koronarmorphologie verändert nach 24, 80. (RCA: rechte Koronararterie; LCA: linke 
Koronararterie; LCX: A. circumflexa; RIVA: Ramus interventrikularis anterior) 
 Lage des Ursprungssinus 
Typ RCA LCA RIVA LCX 
Häufigkeit 
[%] 
A I posterior links (aus LCA) (aus LCA) 60-80 
A II links links (aus LCA) (aus LCA) selten 
AB I posterior (nicht vorhanden) links posterior 15-20 
AB II links (nicht vorhanden) links posterior 7-10 
B I posterior posterior (aus LCA) (aus LCA) selten 
B II links posterior (aus LCA) (aus LCA) selten 
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1.1.5 Natürlicher Verlauf 
Bei der kompletten TGA sind die Vorhöfe wie bei einem Herzgesunden angelegt. Auch 
die Position der Ventrikel und der AV-Klappen entspricht der Norm. Intrauterin kommt 
es aufgrund der Kommunikation der Kreisläufe über das Foramen ovale und den Ductus 
Botalli nicht zu einer Beeinträchtigung der Reifung des Feten. Postpartal ist die TGA, 
wenn kein bidirektionaler Shunt existiert, nicht mit dem Leben vereinbar und es kommt 
rasch zu einer zentralen Zyanose. 
Besteht hingegen eine Verbindung zwischen dem Lungen- und dem Körperkreislauf 
entweder auf Vorhofebene durch ein persistierendes Foramen ovale bzw. einen 
Vorhofseptumdefekt, oder aber auf Ventrikelebene durch einen Ventrikelseptumdefekt 
wird ein Überleben möglich. Im Verlauf hypertrophiert der vorne gelegene rechte 
Ventrikel meist progredient, wohingegen der linke Ventrikel, sofern keine begleitenden 
Fehlbildungen vorliegen, hypotrophiert. 
Vor der Entwicklung und Einführung der Herzkatheteruntersuchungen sowie der 
Herzchirurgie war die Transposition der großen Arterien eine der häufigsten 
Todesursachen in Folge eines angeborenen Herzfehlers im Säuglingsalter. Art und 
Schweregrad der assoziierten kardialen Fehlbildungen bestimmen den Spontanverlauf. 
Neugeborene mit intaktem Ventrikelseptum werden aufgrund der limitierten 
Durchmengung des Blutes mit Sauerstoff bereits während der ersten Lebensstunden 
durch eine zentrale Zyanose auffällig. Sie erreichen ohne Therapie nur in 4% das Ende 
des Säuglingsalters. 
Bei großem VSD oder großem persistierendem Ductus arteriosus in Kombination mit 
der TGA liegen die Überlebensraten bis zum Ende des ersten Lebensjahres bei 30%. Bei 
relativ ausbalancierter Situation mit guter Mischung beider Kreisläufe auf 
Ventrikelebene und geschütztem Pulmonalarteriensystem überleben hingegen bis zu 
70% 85. 
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1.1.6 Präoperative Therapie 
Die Infusion von Prostaglandin E , welche eine Offenhaltung des Ductus arteriosus 
bewirkt, stellt neben der Sauerstoffzufuhr und dem Ausgleich einer Azidose die primäre 
therapeutische Maßnahme dar. Ziel dieser Therapie ist es, eine bessere Oxygenierung 
und eine Senkung des pulmonalarteriellen Widerstandes zu erlangen, 6, 65. 
Nach echokardiographisch gesicherter Diagnose wird, bei nicht ausreichender 
Sauerstoffsättigung bzw. restriktivem Foramen ovale, zur Erweiterung des Foramen 
ovale und zur besseren Durchmischung beider Kreisläufe, eine Ballon-Atrioseptostomie 
nach Rashkind und Miller durchgeführt 98 (siehe Abbildung 2). 
 
 
Abbildung 2: Darstellung eines Rashkind- Manövers. 1: Einführung des 
Ballonatrioseptostomiekatheters über die untere Hohlvene in den rechten Vorhof und über das 
Foramen Ovale in den linken Vorhof; 2.: Aufblasen des Ballons an der Spitze des Katheters im 
linken Vorhof; 3.: ruckartiges Zurückziehen des Ballons durch das Foramen Ovale in den rechten 
Vorhof, wodurch die Vorhofscheidewand einreißt; 4.: Entfernen des Katheters 
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1.1.7 Operative Verfahren 
Die palliative Chirurgie der TGA begann 1950 mit der Einführung der Atrioseptektomie 
nach Blalock und Hanlon, welche eine Verbesserung der Kreislaufdurchmischung auf 
Vorhofebene ermöglicht. 62, 8. Hinzu kamen die Bändelung der Pulmonalarterie bei 
großem Ventrikelseptumdefekt, 1952, und die Schaffung von Shuntverbindungen 
zwischen System- und Pulmonalkreislauf bei verminderter Lungedurchblutung. Eine 
assoziiert auftretende Aortenisthmusstenose kann mit der Subclavian Flap Technik nach 
Waldhausen oder durch Resektion und anschließende End-zu-End-Anastomose operativ 
behoben werden 111. 
A. Senning beschrieb 1959 erstmals ein Verfahren zur funktionellen Korrektur der TGA. 
Bei dieser, später als atriale Switch-Operation bezeichneten, physiologischen Korrektur, 
wird ein intraatrialer Tunnel geschaffen, der das zentralvenöse Blut aus den Hohlvenen 
zur Mitralklappe und über den linken Ventrikel zur Pulmonalarterie leitet. Das 
pulmonalvenöse, arterielle Blut wird dabei außerhalb des Tunnels der Trikuspidalklappe 
zugeführt und damit über den rechten Ventrikel zur Aorta befördert 48, 45. Nach 
Modifikationen durch Mustard (1964) sowie Quaegebeur und Brom (1977) stellte die 
Vorhofumkehroperation bis in die Mitte der 80er Jahre die Methode der Wahl dar 82, 
95, 107. 
Die Technik der tiefen Hypothermie und des Kreislaufstillstandes im Rahmen von 
Operationen an der Herz-Lungen-Maschine, ermöglichte Mitte der 70er Jahre die 
Vorverlegung der funktionell korrigierenden Operation in das erste Lebensjahr 4. 
Die postoperativen Ergebnisse zeigen, dass der neurologische Status sowie die 
motorische und kognitive Entwicklung der nach Senning und Mustard operierten Kinder 
und jugendlichen Erwachsenen im Langzeitverlauf, gegenüber Gesunden deutlich 
zurückbleibt 35, 41, 42, 83. Bei einer Frühmortalität von unter 5% 73, 76, liegen die 
Überlebensraten bei einfacher Transposition nach 10 Jahren bei etwa 90% und nach 20 
Jahren bei rund 75%. Da der rechte Ventrikel infolge der Vorhofumkehroperation 
dauerhaft als systemische Pumpkammer fungiert, stellt die Vorhofumkehroperation 
keine Korrektur im anatomischen Sinne dar, sondern eine Palliation mit dem Risiko 
einer mittelfristigen Dysfunktion des rechten Ventrikels 79. 
Langfristig gesehen stellen kardiale, supraventrikuläre Arrhythmien, bedingt durch eine 
Schädigung des Sinusknotens infolge der ausgedehnten chirurgischen Interventionen im 
Vorhofbereich das häufigste und schwerwiegendste Problem dar 7, 22, 41, 59, 102. 
Postoperativ zeigte sich bei 40% nach 10 Jahren ein Verlust des Sinusrhythmus 16.  
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Des weiteren ist die körperliche Belastbarkeit durch die eingeschränkte 
Herzfrequenzanpassung und das erniedrigte Herzzeitvolumen reduziert 92. 
 
Eine anatomische Korrektur, bei der sowohl beide großen Arterien knapp oberhalb der 
Klappenebene quer durchtrennt und umgesetzt werden, als auch die Koronararterien in 
die Neo-Aortenwurzel transplantiert werden, wurde erstmals 1975 von Jatene und 1976 
von Yacoub beschrieben 56, 120. Zunächst beließ man die distale Pulmonalisbifurkation 
hinter der Aorta und überbrückte die Distanz bis zum rechten Ventrikel mit 
prothetischem Material. Lecompte et al. modifizierten diese Technik 1981 indem sie den 
pulmonalarteriellen Stamm, ohne Interposition prothetischen Materials, vor die Aorta 
verlagerten und mit dem rechten Ventrikel anastomosierten 66. Eventuell vorliegende 
assoziierte intrakardiale Herzfehler können zeitgleich behoben werden. 
Das Konzept einer zweizeitigen Korrektur um den linken Ventrikel der durch die 
physiologische Druck- und Widerstandsabnahme im Lungenkreislauf innerhalb der 
Neugeborenenzeit an Muskelmasse verloren hat durch ein Banding der Arteria 
pulmonalis, auf den Systemdruck vorzubereiten, wurde zugunsten einer Frühkorrektur 
innerhalb der ersten beiden Lebenswochen aufgegeben 86, 120. 
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Abbildung 3:  A: Komplette Transposition der großen Arterien, B: Durchtrennung der großen 
Gefäße oberhalb der Klappenebene und Lösung der Koronararterien, C: Umgesetzte 
Pulmonalarterie und Aorta mit transplantierten Koronarien sowie mit einem Patch verschlossenen 
ursprünglichen Koronaraustrittslöchern. (aus: „Atlas of the heart“, Hurst JW, Anderson RH, 
Becker AE, Wilcox BR (Eds.), McGraw-Hill, New York, 1988, 3.84) 
 
Die arterielle Switch-Operation hat sich seit Anfang der neunziger Jahre als Therapie 
der Wahl zur Korrektur der einfachen Transposition der großen Gefäße durchgesetzt 12, 
61. Eine sehr geringe Mortalität jenseits des ersten Lebensjahres, sowie Überlebensraten 
von über 90% 5 und 10 Jahre nach neonataler Switch-Operation sind ermutigende 
Resultate 25, 109, 121. 
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2 Fragestellung 
Ziele dieser Arbeit sind:  
• Umfassende Darstellung des kardiologischen Gesundheitszustands sowie der 
Morphologie und Funktion des Herzens nach arterieller Switch-Operation bei 
Jugendlichen und jungen Erwachsenen. 
• Vergleich zu vorangegangenen Längsschnittuntersuchungen der gleichen 
Patientengruppe und Verlaufsbeurteilung der Patientengruppe. 
• Unter Zuhilfenahme der nicht-invasiven bildgebenden Verfahren 
Ultraschalluntersuchung, Magnetresonanztomografie und MR- Angiografie sollen 
über die bisher veröffentlichten Untersuchungen hinausgehend Aufschlüsse über 
Funktionsstörungen des Herzens gegeben werden. 
- Darstellung und Beurteilung des Pulmonalarterienverlaufes. 
- Darstellung und Beurteilung der Koronararterien. 
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3 Patienten und Methodik 
3.1 Patienten 
Im Universitätsklinikum der RWTH-Aachen wurden zwischen März 1986 und Februar 
1992, 96 Neugeborene mit kompletter Transposition der großen Arterien (TGA) einer 
arteriellen Switch-Operation (ASO) unterzogen. Die korrigierende Operation erfolgte 
bei allen Neugeborenen nach dem Prinzip der arteriellen Switch-Operation (ASO) in 
tiefer Hypothermie mit Kreislaufstillstand (KSS) und Low-Flow-Bypass unter 
extrakorporalem Kreislauf (EKK). Die Herzoperationen wurden unter der Leitung von 
Universitätsprofessor Dr. med. B.J. Messmer, dem Direktor der Klinik für Thorax-, 
Herz-, und Gefäßchirurgie der RWTH Aachen zum Zeitpunkt der Operationen, 
durchgeführt. 
Über das von der Ethikkommission der Rheinisch-Westfälisch Technischen Hochschule 
Aachen genehmigte Studienprotokoll, sowie über den Umfang und die Intention der 
Studie wurden die Eltern und die Patienten umfassend aufgeklärt. Zudem wurde eine 
schriftliche Einverständniserklärung der Patienten und/ oder deren 
Erziehungsberechtigen eingeholt. 
Die einzelnen demografischen Patientendaten fasst die Abbildung 4 zusammen. 
In dieser prospektiven Studie wurden von den 89 überlebenden Patienten 60 Kinder im 
Alter von 14- 21 Jahren (Mittleres Alter 16,9 Jahre) ohne Selektion allgemein klinisch, 
kardiologisch mittels EKG, Langzeit-EKG und Spiroergometrie, echokardiographisch, 
laborchemisch, sowie mittels kardialer Magnetresonanztomografie untersucht. Die 
Befunde wurden anhand der Vorbefunde standardisiert reevaluiert und beurteilt.  
Vorausgegangene, umfassende Untersuchungen der Patientengruppe fanden m=5,4 
sowie m=10,5 Jahre zuvor statt 38, 44, 47, 77. Die Ergebnisse dieser mittelfristigen 
Untersuchungen dienten als Vergleichsgrundlage zur jetzigen Studie. 
Eine erneute Herzkatheteruntersuchung war bei 6 Kindern nach dem Jahr 2000 
durchgeführt worden. 
Die Patientengruppe setzt sich aus 13 weiblichen und 47 männlichen Patienten 
zusammen. 
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ASO Neonaten 1986 -1992 
n= 96  
       
  
Überlebensrate 93%           
n= 89   
        
  
1. Nachuntersuchung      
nach m= 5,4 Jahren, n= 
77 
  
       
          
Fragebogenerhebung     
nach m= 10,5 Jahren, 
n= 17 
  
2. Nachuntersuchung         
nach m= 10,5 Jahren 
n= 60 
          
3. Nachuntersuchung      
nach m= 16,9 Jahren, 
n= 6 
  
3. Nachuntersuchung      
nach m= 16,9 Jahren, 
n= 54 
        
       
  
3. Nachuntersuchung      
nach m= 16,9 Jahren  
(14 bis 21.9 Jahre)  
67% der Überlebenden  
n= 60 
  
      
Abbildung 4: Patientendemografie und Studienteilnahme der in dieser Studie untersuchten 60 
Patienten nach Arterieller Switch Operation bei Transposition der großen Arterien. 
 
Vor dem Hintergrund des perioperativen Managements mit extrakorporaler Zirkulation 
und tief-hypothermem Kreislaufstillstand, wurden die 60 Patienten zusätzlich bezüglich 
ihrer Lebensqualität, psychosozialen Problemen sowie Entwicklungsstörungen in 
sprachlichen, kognitiven, neurologischen und motorischen Bereichen eingehend befragt 
und untersucht 40.  
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3.1.1 Verteilung der Begleitfehlbildungen 
Von den 60 im Rahmen dieser Studie untersuchten Kindern wurden 74% mit einer 
einfachen D-TGA, 18% mit einem begleitenden kleinen VSD, der nicht auf 
chirurgischem Weg verschlossen wurde und 3% mit einem großen VSD, der während 
der ASO verschlossen wurde, geboren. 
Zusätzlich hatten sich 2 der Kinder aufgrund einer Koarktation der Aorta einer weiteren 
Operation mit Resektion und End-zu-End-Anastomose der Aortenisthmusstenose 
unterziehen müssen (Abbildung 5). 
 
74%
18%
3%
5%
TGA einfach
TGA+VSD ohne
hämodynamische Relevanz
TGA+VSD operativ
verschlossen
TGA+CoA zweimalige
Operation
 
Abbildung 5: 
Verteilung der Begleitfehlbildungen der 60 an der Studie teilnehmenden TGA- Patienten. 
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3.1.2 Präoperative therapeutische Maßnahmen 
Eine präoperative Behandlung mit Prostaglandin E1 (PGE1) erhielten alle Patienten. 
Die Ballon-Atrioseptostomie nach Rashkind (BAS) 98 wurde bei 52 (87%) der Kinder 
im Neugeborenenalter durchgeführt. 
 
 
3.1.3 Postoperative Untersuchungen 
Es wurde bei 53 Kindern (88%) im Laufe des 1. Lebensjahres nach der arteriellen 
Switch-Operation eine Herzkatheteruntersuchung (HKU) mit Koronarangiografie 
durchgeführt. 
Eine signifikante Abweichung vom Normalbefund zeigte sich bei einem Kind. Bei 
diesem Patienten mit einer Koronarmorphologie vom Typ BI und einer kurzen 
intramuralen Strecke der linken Koronararterie (LCA) zeigte das Angiogramm einen 
Verschluss der LCA, der, da adäquate Kollateralen bestanden, zu diesem Zeitpunkt als 
funktionell unbedeutend eingestuft wurde. 
Bei 7 Patienten (12%) wurde eine erneute HKU im Schulalter durchgeführt 
(durchschnittliches Alter 11,6 Jahre). 
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3.1.4 Koronarmorphologischer Status 
Das Koronarverteilungsmuster in unserer Patientengruppe entsprach in 80% dem 
„üblichen“ (Typ AI) mit Abgang der rechten Koronararterie aus dem posterioren Sinus 
und der linken Koronararterie aus dem linken Sinus Valsalvae. 
Die Verteilung der in dieser Studie auftretenden Koronarmorphologien gibt die 
Abbildung 6, eingeteilt nach Gittenberger-de-Groot 24, wieder. 
Die sehr seltenen Koronarmorphologien (AIII, BIII, ABIII, CI-III, sowie BII) kamen 
nicht vor und werden aus diesem Grund nicht aufgeführt. 
80%
3% 3%
7%
7%
AI
AII
ABI
ABII
BI
 
Abbildung 6: Koronarverteilungsmuster der Patientengruppe eingeteilt nach Gittenberger-de-
Groot. 
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3.1.5 Chirurgische Daten zur arteriellen Switch-Operation 
Zum Zeitpunkt der Operation betrug das Alter der Kinder zwischen einem und 
neununddreißig Tagen (Mittelwert: 6,7), wobei nur 2 Kinder älter als 12 Tage waren. 
Die Operation wurde mit totalem kardiopulmonalen Bypass bei tief-hypothermem 
Kreislaufstillstand bei einer Körperkerntemperatur von 14 bis 17°C (Mittelwert: 14,9) 
durchgeführt. Die Dauer des totalen kardiopulmonalen Bypass lag zwischen 41 und 98 
Minuten (Mittelwert 60,8), die des tief-hypothermen Kreislaufstillstandes zwischen 51 
und 70 Minuten (Mittelwert: 59,2) 48. 
Alle Kinder wurden nach der für die TGA standardisierten chirurgischen Methode 
(ASO) mit zusätzlicher Lecompte-Modifikation operiert 66. Die durch die Explantation 
der Koronararterien im ehemaligen Koronarstumpf entstandenen Löcher wurden mit 
autologen Pericardpatches verschlossen. Mit Ausnahme von einem Patienten, konnte ein 
bestehender Vorhofseptumdefekt während der ASO operativ verschlossen werden. Der 
offene Ductus arteriosus Botalli wurde ligiert und durchtrennt. Bei einem Patienten, der 
ein koronares AI-Verteilungsmuster aufwies, wurde unmittelbar im Anschluss an die 
arterielle Switch-Operation aufgrund einer intraoperativen Schädigung der rechten 
Koronararterie ein Mammaria-interna Bypass erforderlich. Bei einem anderen Patienten 
war eine Rekonstruktion der Trikuspidalklappe, die bei dem Rashkind-Mannöver 98 
beschädigt wurde, notwendig. 
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3.2 Methoden 
3.2.1 Anamnese und klinische Untersuchung 
Bei der Anamnese wurden die folgenden Daten erhoben: 
• Allgemeine Anamnese 
• Kardiologische Anamnese 
• Medikamentenanamnese 
• Stattgehabte Re-Operationen 
• Anamnese der subjektiven körperlichen Belastbarkeit  
Zur objektiven Erfassung der physischen Stärke wurde ein Fragebogen, zum Teil 
mit den Eltern, ausgefüllt. Die Fragen zielten auf die Ausübung von Sport in der 
Freizeit, in der Schule oder im Beruf ab und stellten einen subjektiven Vergleich 
zu Gleichaltrigen, Geschwistern und anderen Familienmitgliedern her. Die 
Auswertung erfolgte nach einem normierten Punktrangverfahren. Eine 
Einteilung nach der New York Heart Association (NYHA) wurde ebenfalls im 
Rahmen dieser Erfassung vorgenommen. 
Das Ausmaß der sportlichen Betätigung wurde als Score berechnet. Dieser Score 
setzte sich zusammen aus:   
a) der Dauer der Ausübung von Sport 
  b) der täglichen Dauer der sportlichen Betätigung 
 c) der wöchentlichen Dauer der sportlichen Betätigung 
  d) dem Vergleich mit Geschwistern und Freunden 
  e) der Teilnahme am Schulsport 
Zur Vergleichbarkeit dieses Scores wurde die gleiche Fragebogenerhebung 
(siehe Anhang) in Schulklassen eines Gymnasiums durchgeführt. Die Ergebnisse 
dieser beiden Evaluationen wurden mit aktuellen Literaturdaten verglichen. 
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Die klinische Untersuchung umfasste den allgemeinen und kardiologischen Status: 
• Aktuelles Gewicht 
• Aktuelle Körperlänge 
• Allgemein- und Ernährungszustand 
• Auskultationsbefund 
• Thoraxkonfiguration 
• Zustand der Operationsnarbe 
• Orthopädische Auffälligkeiten 
 
 
 
3.2.2 Apparative kardiologische Untersuchungen 
Der kardiologische Untersuchungsumfang beinhaltete neben dem Standard- und 24-
Stunden-Langzeit EKG, ein transthorakales Echokardiogramm sowie eine 
spiroergometrische Untersuchung. Die Belastung wurde auf dem Fahrradergometer als 
Spiroergometrie nach einem standardisierten Rampenprotokoll durchgeführt.  
 
 
3.2.2.1 Elektrokardiogramm 
Es wurden mit einem EKG-Gerät (Megakart, Siemens, Erlangen) in Ruhe bipolare 
Extremitätenableitungen (I, II, III) nach Einthoven, unipolare Extremitätenableitungen 
(aVR, aVL, aVF) nach Goldberger sowie unipolare Brustwandableitungen (V1-V6) 
nach Wilson aufgezeichnet. 
Rhythmus, Herzfrequenz, Zeitintervalle, Herzachse, Hypertrophiezeichen und 
Repolarisationsstörungen wurden ausgewertet und anhand altersspezifischer Normwerte 
verglichen 27. 
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3.2.2.2 Langzeitelektrokardiogramm 
Das 24-Stunden-LZ-EKG nach Holter wurde über 5 auf den Brustkorb geklebte 
Elektroden kontinuierlich auf einem elektrischen Chip aufgezeichnet. Parallel wurde 
von den Patienten, teilweise auch in Zusammenarbeit mit den Eltern, ein Protokoll über 
Tätigkeiten und Missempfindungen geführt, so dass eine Korrelation zu möglichen 
Veränderungen im EKG zeitlich auch im Nachhinein möglich war. Nach Ende der 
Aufzeichnung wurden die Daten computergestützt (Medilog SimpleView, Oxford 
Instruments, Wiesbaden) differenziert ausgewertet, wobei durchschnittlich etwa 100.000 
Herzaktionen pro 24 Stunden wie folgt analysiert wurden: 
• Rhythmusbeobachtung: Herzrhythmusstörungen 
• Herzfrequenzmessung über 24 Stunden (minimale, mittlere und maximale 
Herzfrequenz) 
• Eine manuelle Auswertung nach allgemeingültigen Kriterien 27, 78 fand zusätzlich 
bezüglich des Grundrhythmus und der Herzfrequenz (minimale, mittlere und 
maximale Frequenz im Schlaf) sowie im Hinblick auf atriale und ventrikuläre 
Arrhythmien statt. 
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3.2.2.3 Ruhespirometrie 
Vor und nach der Belastung auf dem Spiroergometer wurden die Patienten dazu 
angehalten über ein Mundstück in ein Atemrohr zu atmen, wobei die Nase mit einer 
Nasenklemme verschlossen wurde. Die Kraft, mit der ein- und ausgeatmet wurde, sowie 
die Menge der geatmeten Luft pro Zeit, wurde elektronisch durch das Spirometer 
erfasst. Das Atemminutenvolumen, oder die Ventilation (VE), stellt das Produkt aus 
Atemfrequenz (AF) und dem Atemzugvolumen (= Tidalvolumen VT) dar. 
Zur Erfassung obstruktiver Lungenfunktionsstörungen wurden die Ein-
Sekundenkapazität (FEV-1) und die forcierte Vitalkapazität bestimmt und als 
prozentualer Anteil des Sollwertes vor und nach der Belastung erfasst. 
 
 
 
3.2.2.4 Spiroergometrie 
Mittels der Spiroergometrie wurde die Beanspruchungsreaktion der Patienten in 
Abhängigkeit von der erbrachten Leistung, in Kombination mit der Messung der 
Sauerstoffaufnahme im offenen System, bei definierten Belastungsstufen, gemessen. 
Unsere Untersuchungen wurden in aufrecht sitzender Position auf dem 
Fahrradergometer durchgeführt (Oxycon Pro®, Viasys® Healthcare, Hoechberg, 
Germany). Die Schwere der Belastung wurde dabei durch ein computergesteuertes 
Rampenprogramm, innerhalb von 10 Minuten kontinuierlich erhöht. Die anfängliche 
Belastung mit 0,5 Watt/ kg/ KG wurde innerhalb von 10 Minuten kontinuierlich auf 3 
Watt/ kg/ KG gesteigert. Zur begleitenden Messung der Atemgase wurde den Patienten 
eine luftdicht abschließende Maske auf Mund und Nase gesetzt, die über einen Schlauch 
mit einem standardisierten Luftreservoir verbunden wurde. Parallel wurden den 
Patienten 12 EKG-Elektroden auf Brustwand und Rücken geklebt und mit einem 
Datenmonitor verbunden. So wurde eine kontinuierliche Aufzeichnung und 
Überwachung von Herz- und Kreislaufparametern während und bis 10 Minuten nach 
der Belastung, gewährleistet. Das 12-Kanal-EKG wurde ununterbrochen aufgezeichnet. 
Vor, nach und während der Belastung erfolgten im Abstand von 3 Minuten halb 
automatische Blutdruckmessungen. Die Belastungsdauer betrug 2-16 Minuten 
(Mittelwert: 10,9), abhängig von der Leistungsfähigkeit des jeweiligen Patienten. An die 
Belastungsphase schloss sich eine Nachbeobachtung von 5-10 Minuten an. 
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Die Patienten wurden während der Belastung auf dem Ergometer angespornt und zur 
Höchstleistung motiviert. Eine Herzfrequenz von > 200 /min sowie ein Unwohlsein des 
Patienten oder mangelnde Mitarbeit, führten zum sofortigen Abbruch der 
Spiroergometrie. 
Nach Abschluss der Untersuchung wurden die Belastungsdauer, die maximale Leistung, 
die EKG-Veränderungen, die Herzfrequenz, der Blutdruck und das 
Herzfrequenzblutdruck-Produkt (HF-RR-P) sowie das Atemminutenvolumen, die 
Atemfrequenz, die Atemreserve, die maximale Sauerstoffaufnahme und die 
Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle mittels eines Computerprogramms 
dargestellt, analysiert und mit altersentsprechenden Normwerten verglichen 3, 23, 32, 
100. 
Patienten mit körperlichen Behinderungen oder chronischen Erkrankungen nahmen, 
soweit möglich, an den spiroergometrischen Untersuchungen teil, wurden jedoch von 
den statistischen Auswertungen ausgeschlossen (siehe 4.2.3). 
 
Zur Messung der kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit wurden folgende Messgrößen 
erfasst: 
• Herzfrequenz (beats/ min) 
• Systolischer Blutdruck (mmHg) 
• Atemfrequenz (Atemhübe/ min) 
• Atemzugvolumen (l) 
• Sauerstoffkonzentration in der Atemluft (%) 
• CO2- Konzentration in der Atemluft (%) 
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Aus diesen Messgrößen wurden folgende Parameter berechnet: 
• Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt 
• Atemminutenvolumen (VE) [l/ min] 
• Sauerstoffaufnahme (VO2) [l/ min] 
• Kohlendioxidabgabe (VCO2) [l/ min] 
• Sauerstoffpuls (O2-Puls) [ml/ beat] 
• Herzfrequenzreserve (HRR) [beats/ min] 
• Respiratorischer Quotient (RQ)  
 
 
 
 
3.2.2.4.1 Herzfrequenz HF 
Die Herzfrequenz wurde während und bis 10 Minuten nach der Belastung kontinuierlich 
aufgezeichnet.  
Die Normwerte für die Herzfrequenz in Ruhe und bei Belastung wurden nach der von 
der American Thoracic Society 3 veröffentlichten Formel berechnet:   
HF (Schläge/min)= 202 x 0,72 x Alter 
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3.2.2.4.2 Systolischer Blutdruck 
Zur Vergleichbarkeit des systolischen Blutdrucks unter Belastung wurde die Formel 
nach Heck et al. 32: 
RRsyst (mmHg)= 120 + 0.333 x Belastung (Watt) 
zur Berechnung der Normwerte herangezogen. Der systolische Blutdruck in Ruhe 
wurde nach den Leitlinien der European Society of Hypertension (ESH) und der 
European Society of Cardiology (ESC) 2007 34 auf einen Normwert von 120mmHg 
bezogen. 
 
 
 
3.2.2.4.3 Maximale Sauerstoffaufnahme (VO2 max) 
Die Referenzwerte für die maximale Sauerstoffaufnahme wurden basierend auf den 
Messwerten der kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit anhand der folgenden Formeln 
berechnet: 
 
Tabelle 2: Berechnung der Referenzwerte der maximalen Sauerstoffaufnahme auf dem 
Fahrradergometer  
Definition der Abkürzungen: (A) = Alter, (W) = Gewicht (weight in kg) 3. 
VO2 ♂ (ml/ min): W x (50.75 – 0.372 (A)) 
VO2 ♀ (ml/ min): (W x 43) x (22.78 – 0.17 (A)) 
 
 
 
3.2.2.4.4 Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle (VO2 AT) 
Zur Ermittlung der anaeroben Schwelle wurde die V-Slope Methode nach Wasserman 5 
angewendet. Die CO2-Abgabe wurde grafisch gegen die O2-Aufnahme aufgetragen. Der 
Punkt an dem die Steigung der CO2-Abgabe in Relation zur O2-Aufnahme überlinear 
stieg wurde als respiratorisch anaerobe Schwelle identifiziert. 
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3.2.2.4.5 Sauerstoffpuls (O2/HRmax) 
Der Sauerstoffpuls (O2/HRmax) ist ein Korrelat zum Schlagvolumen. Er gilt als Maß für 
die Inotropie und gibt die Menge an Sauerstoff an, die vom Körper pro Schlagvolumen 
verbrannt werden. 
 
 
 
3.2.2.4.6 Respiratorischer Quotient (RQ) 
Der Respiratorische Quotient (RQ) ergibt sich aus der Kohlendioxidabgabe (VCO2) und 
der Sauerstoffaufnahme (VO2), er beträgt bei reiner Kohlenhydratverstoffwechselung 1 
und bei reiner Fettverbrennung 0,7. Im non- steady- state und bei hohen 
Belastungsintensitäten übersteigt die CO2-Produktion die O2- Aufnahme und der RQ 
überstiegt den Wert 1. Er bestimmt somit die respiratorische anaerobe Schwelle. Ein RQ 
> 1,1 gilt als Zeichen der Ausbelastung bei der Untersuchung der kardiopulmonalen 
Leistungsfähigkeit 119. 
 
 
 
3.2.2.4.7 Herzfrequenzreserve (HRR) 
Die Herzfrequenzreserve (HRR) bezeichnet die Differenz zwischen dem Sollwert der 
maximalen Herzfrequenz und der gemessenen Herzfrequenz.  
 
 
 
3.2.2.4.8 Atemfrequenz (BF) 
Die Atemfrequenz ist ein gutes Maß für die Ausbelastung des kardiopulmonalen 
Systems. Die normale Atemfrequenz variiert zwischen 10- 18/min in Ruhe und kann 
unter Belastung Werte von >60/ min annehmen 105. 
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3.2.2.4.9 Atemreserve (BR) 
Die Atemreserve wird definiert als das über das Ruhevolumen hinaus mögliche 
Atemvolumen also die Differenz zwischen Ruhe-Minutenvolumen und Atemgrenzwert. 
Die Berechnung der maximalen Atemreserve erfolgt durch Division des 
Atemgrenzwertes durch die Ventilation bei maximaler Belastung. Eine Atemreserve von 
20-40% gilt als ausschöpfend, > 40% deutet auf eine nicht ausgeschöpfte Atemreserve 
hin. 
 
 
 
 
3.2.2.4.10 Kardiopulmonale Leistungsfähigkeit 
Zur besseren Vergleichbarkeit wurde die VO2 max gewichtsbezogen in ml/kg/min 
angegeben. Um Veränderungen besser beurteilen zu können erfolgte eine Einteilung der 
kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit der Patienten nach der Weber-Klassifikation 113. 
Die Weber-Klasse A entspricht einer guten kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit und 
die Weber-Klasse E einer stark eingeschränkten kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit 
(Tabelle 3). 
 
Tabelle 3: Weber-Klassifikation der kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit 113. 
Klasse 
VO2max      
(ml/ kg/ min) 
VO2 AT                 
(ml/ kg/ min) 
Interpretation der Einschränkung der 
kardiopulmonalen Leistungsfähigkeit 
A > 20 >14 keine bis gering 
B 17- 20 11- 14 gering bis mittelschwer 
C 14- 17 8- 11 mittelschwer bis schwer 
D 10- 14 4- 8 schwer 
E < 10 <1,1 sehr schwer 
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3.2.3 Laborchemische Untersuchungen 
 
3.2.3.1 Blutgasanalyse 
Die Bestimmung der Blutgase erfolgte unmittelbar vor beziehungsweise im Anschluss 
an die Belastung. Hierzu wurde den Patienten am rechten Ohrläppchen oder am Finger 
kapilläres Blut entnommen und mittels eines vollautomatischen Analysegerätes 
ausgewertet.  
Folgende Parameter wurden bestimmt: 
• Laktat vor Belastung (mmol/l) 
• Laktat nach Belastung (mmol/l) 
• pH 
• pO2 (mmHg) 
• pCO2 (mmHg) 
 
 
 
3.2.3.2 Venöse Blutentnahme 
Vor der magnetresonanztomografischen Untersuchung wurde bei jedem Patienten eine 
Venenverweilkanüle angelegt. Parallel erfolgte eine Entnahme venösen Blutes aus der 
Cubitalvene in Ruhe.  
Folgende Parameter wurden bestimmt: 
• NT- proBNP (ng/l) 
• Leberenzyme: γ- GT, GOT, GPT 
• Blutgerinnung* 
• Differenzialblutbild* 
(*in dieser Arbeit werden nur auffällige Werte der Blutgerinnung und des 
Differenzialblutbildes weiter beschrieben und erläutert) 
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3.2.4 Transthorakale Echokardiografie 
Die Größe der Ventrikel und Vorhöfe, die Subaortenregion, die Neoaortenklappe und die 
Aorta ascendens in Höhe der Anastomose, sowie der Verlauf der Aorta descendens 
konnten mit Hilfe der transthorakalen M-Mode-, 2-D-, Doppler-, und Farbdoppler-
Echokardiographie (GE, Vivid 7®, General Electric Healthcare Company, Solingen, 
Deutschland) untersucht werden. Die Aorta und beide Ventrikel kamen in der 
Querachsen-, Längsachsen-, und Vierkammerebene gut zur Darstellung. Der 
Aortenklappenring- sowie der Aortenwurzeldurchmesser wurden am Ende der Systole 
in der parasternalen Längsachse bestimmt. 
Um die Flussverhältnisse oberhalb der Neoartenklappe und Neopulmonalklappe 
darzustellen, wurde hier der continuous-wave-Doppler-Ultraschall (cw-Doppler) 
angewandt. Vorliegende Klappenfehler konnten unter anderem durch den Farbdoppler 
sichtbar gemacht werden. 
Es erfolgte eine Einteilung der Aorteninsuffizienz in Grad I, II, III, nach dem Ausmaß 
des diastolischen Rückflusses in eine leichte (1-3mm diastolischer Rückfluss), mäßige 
(4-6mm) und schwere (>6mm) Insuffizienz. 
Operationsbedingt befinden sich die Neopulmonalklappe sowie der 
Pulmonalarterienstamm retrosternal und sind daher nicht direkt einzusehen. Es erfolgte 
daher eine blinde Anlotung vom Jugulum mittels einer cw-Doppler Stiftsonde. 
Bei der Beurteilung der Pulmonalstenose wurde, soweit darstellbar, zwischen einer 
supravalvulären, subvalvulären und valvulären Stenose unterschieden.  
Eine Klassifizierung der supravalvulären Pulmonalstenose erfolgte anhand der Echo-
Dopplergradienten Delta-P (mmHg) 47, 103 (siehe Tabelle 4). 
 
Tabelle 4: Klassifikation der supravalvulären Pulmonalstenose in Schweregrade anhand des 
Doppler-Gradienten 
Schweregrad der Pulmonalstenose Echo-Dopplergradient Delta-P (mmHg) 
Trivial 17- 24 
Leicht 25- 39 
Moderat 50- 59 
Schwer > 59 
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Die Größe sowie die systolische Pumpfunktion des linken Ventrikels, die durch die 
systolische Verkürzungsfraktion (SF) des linken Ventrikels beschrieben wurde, wurden 
zu den Normwerten in Beziehung gesetzt und mit den Ergebnissen der Vorstudien 5 und 
10 Jahre nach ASO verglichen 36. 
 
 
 
3.2.5 Magnetresonanztomografische Untersuchung des Herzens 
An der MRT- Untersuchung nahmen 53 (88,3%) Studienteilnehmer teil. Von den sieben 
nicht teilnehmenden Patienten hatte einer ein Cochleaimplantat, welches eine MRT- 
Untersuchung nicht erlaubte, ein anderer Teilnehmer hatte einen Herzschrittmacher. Ein 
Patient kollabierte bei Anlage der cubitalen Verweilkanüle und verweigerte sich im 
Anschluss der weiteren Untersuchung. Vier weitere Patienten verweigerten die 
Teilnahme bedingt durch Platzangst oder andere Ängste. 
Die MRT- Untersuchungen erfolgten in einem 1,5 Tesla Kernspintomografen (Philips, 
Achieva, Niederlande). Die Signalaufnahme erfolgte mit einer 32-Kanal-Herzspule. 
Die Patienten wurden in Rückenlage im Scanner gelagert, die Spulenelemente ventral 
und dorsal auf Höhe des Herzens aufgelegt. Während der Untersuchung wurde 
kontinuierlich ein Vektor-EKG abgeleitet sowie die Atmung über einen auf dem Bauch 
fixierten drucksensiblen Gurt registriert. 
Sämtliche Untersuchungen wurden nach einem standardisierten Untersuchungsprotokoll 
durchgeführt. 
Nach Planungssequenzen erfolgte zunächst eine 3D-steady state in free precession 
(SSFP) Gradientenechosequenz mittels Navigatortechnik und end-diastolischer EKG- 
Triggerung. In streng axialer Orientierung wurden von der oberen Thoraxapertur bis zur 
Herzspitze Schichten erzeugt. Die Anzahl der Schichten wurde durch die Größe des 
jeweiligen Patienten bestimmt. Die Akquirierung von isometrischen Voxel ermöglichte 
dabei auch die nachträgliche Berechnung von multiplanaren Reformationen. Die 
Voxelgröße betrug 1,25 x 1,25 x 1,25, die Größe des Field of View (FoV) betrug 320 x 
255 x 125mm. Die Messzeit betrug in Abhängigkeit von Herzfrequenz und 
Atemtriggerung 4-8 min. 
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Es wurden Cine-SSFP- Sequenzen zur Funktionsanalyse sowie zur Volumetrie und zur 
Quantifizierung der Schlagvolumina durchgeführt. Diese Sequenzen erfolgten mittels 
retrospektivem EKG-Gating, während exspiratorischem Atemanhalten, ca. 7s pro 
Schicht. Dabei wurde ein RR-Intervall über insgesamt 25 Phasen abgebildet. Die 
Schichtdicke lag bei 8mm. 
Neben den standardisierten Ebenen, wie dem 2- und 4-Kammerblick (2cv, 4cv) und der 
kurzen Achse (sa) wurden auch individualisierte Orientierungen erstellt, die den 
rechtsventrikulären Ausflusstrakt (rvot) in para-sagittaler und para-koronarer Ebene 
abbildeten. Diese Messungen dienten der Darstellung der Pulmonalklappe, sowie einer 
Klappenstenose oder  Klappeninsuffizienz und der weiteren Planung der 
Phasenflussmessung. Die Phasenflussmessung wurde oberhalb der Pulmonalklappe und 
unterhalb der Pulmonalisbifurkation (PK), durchgeführt. Konnte auf diese Weise der 
pulmonalarterielle Fluss mittels phasensensitiver Sequenzen nicht bestimmt werden, 
wurden die Flussmessungen getrennt in der rechten sowie in der linken Pulmonalarterie 
(rPA, lPA) durchgeführt. 
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Tabelle 5: MR-Sequenzen dieser Studie 
 Orientierung TR / TE [ms] 
FoV [mm] / 
Matrix 
Flip 
Winkel 
Voxelgröße 
[mm] 
Zeitliche 
Aspekte 
3D-SSFP axial 4,4/ 2,2 320x 255x 125 85° 
1,25x 1,25x 
1,25 
Sequenz-Dauer 
 4-8 min 
Cine-SSFP 2cv, 4cv, sa, 
rvot 3,1/ 1,6 340x 340 60° 1,77x 1,77 
Atemstillstand 
ca. 7s pro 
Schicht 
Phasenfluss-
messung PK / rPA, lPA - - - - - 
Zeitlich-
aufgelöste 
 3D-MR-
Angiografie 
koronar 4,0/ 1,2 460x 389x 90 35° 1,11x 1,74x 1,2 
6 Dynamiken, 
ca. 5,5 s / 
Dynamik 
 
 
Abbildung 7: 3D-SSFP-Sequenz zur Ganzherzdarstellung mittels Navigatortechnik und 
enddiastolischer EKG-Triggerung. Die isometrischen submillimetergroßen Voxel ermöglichen die 
spätere Berechnung von weiteren Schnittebenen. 
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3.2.5.1 Pulmonalisangiografie 
Für die Darstellung der Pulmonalgefäße sowie der großen zentralen Arterien wurden 
schnelle T1-gewichtete Gradientencho-Sequenzen in koronarer Orientierung 
durchgeführt. Die Messungen erfolgten in Atemstillstand jedoch ohne EKG-Triggerung. 
Dabei wurden insgesamt 6 Kontrastmittelphasen gemessen. 
Über eine in der Cubitalvene platzierte Verweilkanüle wurden 0,2 mmol/ kg/ KG 
Gadolinium-DTPA (Gd-DTPA, Magnevist 0,5M, Schering, Deutschland) manuell 
injiziert, gefolgt von einem 15 ml Bolus physiologischer Kochsalzlösung. Nach einem 
Atemkommando, ca. 6 Sekunden nach Injektionsbeginn, wurde die MR-Sequenz zur 
Pulmonalisangiographie manuell gestartet. Dabei wurde die Dauer der einzelnen 
Messphasen sowie die Kontrastmittelinjektion so abgestimmt, dass sich in der ersten 
Phase die pulmonalarteriellen Gefäße und in der zweiten Phase die pulmonalvenösen 
Gefäße, sowie andeutungsweise die großen Arterien, kontrastierten. In der dritten Phase 
kamen die großen Arterien in Gänze zur Darstellung. Die vierte Phase stellte ein 
Mischbild der Kontrastierung der Arterien und Venen dar. 
 
 
Abbildung 8: Phasendarstellung in der MRA eines Patienten nach ASO 
 
Abschließend wurden die gemessenen MRA-Daten axial mit 2 mm Schichtdicke, 1 mm 
überlappend rekonstruiert. Zusätzlich wurden Maximumintensitätsprojektionen aller 
Phasen berechnet. 
Die nachträgliche Auswertung der MRT-Daten erfolgte an einer separaten Workstation 
(View Forum, Philips Medical Systems) und mittels PACS (Sectra PACS, Sectra Imtec 
AB). Dabei wurden anhand der Cine-SSFP-Sequenzen entlang der kurzen Herzachse 
die Schlagvolumina sowie das enddiastolische Volumen und die Ejektionsfraktion des 
rechten und linken Ventrikels bestimmt.  
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An derselben Workstation wurden die Phasenflussmessungen ausgewertet und folgende 
Parameter quantifiziert: vorwärts und rückwärts gerichtetes Flussvolumen, 
Regurgitationsfraktion und maximale Flussgeschwindigkeit. 
 
 
3.2.5.2 Kontrastmittelspätanreicherung, Delayed Enhancement 
Sequenzen zur Darstellung einer Kontrastmittelspätanreicherung wurden in 6 Fällen zur 
weiterführenden Diagnostik von kardialen Veränderungen durchgeführt. Die 
Veränderungen waren zuvor in der Echokardiografie oder während der laufenden MRT-
Untersuchung festgestellt worden.  
Die Abbildung des Herzens erfolgte in Atemstillstand und EKG- getriggert mittels T1-
gewichteter Gradientenechosequenzen. Veränderungen des Myokards, aufgrund von 
Zelluntergang, Ödemen oder Fibrosierungen kamen als hyperintense Bereiche zur 
Darstellung.  
 
 
 
3.2.5.3 Volumetrie des rechten und linken Ventrikels 
Alle Messungen wurden von derselben Person (A.S.) in der kurzen Achse (short axis 
view), senkrecht zur anatomischen Längsachse des Herzens und parallel zu der AV-
Klappenebene, durchgeführt. 
Es wurden in der Phase mit dem größten enddiastolischen (EDV) und in der Phase mit 
dem kleinsten endsystolischen (ESV) Volumen die Endkonturen auf allen Schichten 
manuell umfahren. Um den systemischen Fehler zu minimieren wurden 
Trabekelstrukturen und Papillarmuskulatur bei den Messungen nicht berücksichtigt und 
jeweils dem Ventrikelvolumen zugeschrieben. 
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3.2.5.4 Morphologie der Ventrikel 
Unter Zuhilfenahme der Flussmessung in der MRT konnten Stenose- und 
Insuffizienzgrade an Herzklappen sowie intrakardiale Shuntvolumina quantifiziert 
werden. Auch die Darstellung des proximalen Koronararterienverlaufs konnte auf diese 
Weise erfolgen. 
 
 
 
3.2.5.5 Koronararterien und Ventrikelfunktion 
Die Koronararterien wurden in der zeitlich aufgelösten MR-Angiografie beurteilt. Die 
erzeugten MRA-Daten wurden axial rekonstruiert und als 
Maximumintensitätsprojektionen in allen Phasen nachberechnet. So konnten 
semiquantitative Aussagen über charakteristische Verteilungsmuster der 
Koronarperfusion getroffen werden. 
Zur qualitativen Gesamtbeurteilung der Ventrikelfunktion wurde, bei auffälligen 
Befunden, die rechts- bzw. linksventrikuläre Hypertrophie im EKG, ECHO und MRT 
sowie die Kontraktilität des interventrikulären Septums herangezogen. 
 
 
 
 
3.2.5.6 Aorta 
Die Weite des Aortenlumens auf Höhe des Aortenklappenrings sowie der Aortenwurzel 
wurde auf axialen Schichten der transversal akquirierten atem- und EKG- getriggerten 
3D- Gradientenechosequenz zur Ganzherzdarstellung sowie auf sagittalen 
Reformationen bestimmt. 
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3.2.5.7 Pulmonalarterien 
Zur Beurteilung des rechtsventrikulären Ausflusstrakts, der Pulmonalklappe und der 
Pulmonalarterie wurden neben dem 2-, 3-, und 4-Kammerblick und der kurzen Achse, 
individualisierte Orientierungen, die die oben genannten Strukturen in sagittaler und 
koronarer Orientierung darstellten, durchgeführt. 
 Auf diese Weise konnte auch der pulmonalarterielle Fluss mittels phasensensitiver 
Sequenzen bestimmt werden. Die Phasenflussmessungen erfolgten bei freier Atmung 
oberhalb der Pulmonalklappe und in Einzelfällen, bei früher Bifurkation der 
Pulmonalarterien oder deutlicher Einengung, seitengetrennt für die rechte und linke 
Pulmonalarterie. Aufgrund des durch den Zug häufig abgeflachten Lumens wurde nur in 
transversaler Ebene gemessen um den Messfehler so gering wie möglich zu halten. 
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3.3 Statistische Auswertung 
Zur Auswertung der erhobenen Daten wurde das Statistikprogramm SPSS® (Statistical 
Package for Science-Version 17.0, SPSS, München, Deutschland), sowie die Software 
Microsoft Excel 2003, verwendet. Die Darstellung der Ergebnisse erfolgte als 
Mittelwert (m), Standardabweichung (SD), bzw. als Medianwert (M) und als min-/ max-
Wert (min)/(max). 
 Zur Analyse kategorischer Variablen wurden der Fisher-Exact und der χ2-Test 
herangezogen. Der nicht-parametrische Wilcoxon-Test diente zum Vergleich zwischen 
den einzelnen Untersuchungszeitpunkten innerhalb der Gruppe. Der Vergleich der 
Subgruppen erfolgte mittels des nicht-parametrischen Mann-Whitney-U-Tests (U-Test).  
Die Mittelwerte wurden mit Standardabweichung angegeben und nach Prüfung auf 
Normalverteilung als unverbundene Stichproben mittels T-Test verglichen.  Zur 
Evaluation von Unterschieden zwischen  Gruppen wurde der T-Test für verbundene 
Stichproben angewendet. 
Der Spearman-Korrelationskoeffizient wurde zur Korrelation voneinander unabhängiger 
Parameter berechnet. Ein p-Wert < 0.05 galt als signifikant. 
Die gleichzeitige Analyse mehrerer statistischer Variablen zur Aufdeckung von 
Abhängigkeitsstrukturen wurde mittels multivariater Stichprobenanalysen durchgeführt. 
Hierzu wurden stetige Parameter, die in der univariaten Analyse signifikante 
Korrelationen zeigten, in ein Stufenweises- und in ein Komplettmodel integriert. Die 
Ergebnisse dieser multiplen Regressionsanalysen wurden als R2- und p-Werte 
angegeben. 
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3.4 Studienprotokoll 
Das Studienprotokoll umfasste folgenden Zeitablauf: 
Tag 1 
a) Begrüßung, Formalien 
b) Anlage einer Venenverweilkanüle, Blutabnahme 
c) MRT-Herz 
d) Anamnese 
e) Klinische allgemeinpädiatrische und kardiologische Untersuchung 
f) Echokardiografie 
 
Tag 2 
a) Fragebogenerhebungen 
b) Spiroergometrie 
c) Blutgasanalyse nach der Ergometerbelastung 
d) Elektrokardiogramm mit Rhythmusstreifen 
e) Anlage des Langzeit- EKG 
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4 Ergebnisse 
4.1 Anamnese und klinische Untersuchung 
4.1.1 Anamnese 
4.1.1.1 Begleiterkrankungen 
Chronische Begleiterkrankungen werden in Art und Häufigkeit in der Tabelle 6 
zusammengefasst. Myopie und Hyperopie wurden nicht erfasst, da sie einem stetigen 
Wandel unterliegen.  
 
Tabelle 6: Häufigkeiten von Begleiterkrankungen bei Patienten m=17 Jahre nach ASO. n=60. 
Anzahl 
Begleiterkrankung 
absolut relativ [%] 
orthopädische Erkrankungen 10 16,6 
Myalgien 4 6,6 
HNO-Erkrankungen 3 5 
Varikosis 2 3,3 
Asthma bronchiale 2 3,3 
 
 
Im Vergleich zu den Ergebnissen der beiden vorangegangenen Längsschnitt-
Untersuchungen sind die Anzahl und die Häufigkeit von Begleiterkrankungen stark 
zurückgegangen. In besonderem Maße hat sich das Auftreten von allergischen 
Erkrankungen verringert. 
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4.1.1.2 Subjektive körperliche Belastbarkeit 
Zur subjektiven Beurteilung der eigenen körperlichen Leitungsfähigkeit und Aktivität 
wurde von den Patienten ein Fragebogen ausgefüllt. Die Ergebnisse dieser Erhebung 
sind der Tabelle 7 zu entnehmen. 
 
Tabelle 7:  Subjektive Einschätzung der körperlichen Aktivität durch Patienten nach ASO 
(n=60) 
kardiale Symptome 
Keine 
100% 
    
NYHA- Klassifikation 
NYHA I      
88% 
NYHA II 
 7% 
NYHA III 
5% 
Teilnahme am Schulsport                   
(bis zum 18 LJ) 
voll 
98% 
teilweise 
0% 
keine      
2% 
Ausübung von Sport in der Freizeit 
voll 
98% 
teilweise 
0% 
keine  
2% 
Zufriedenheit mit dem Ausmaß der 
sportlichen Aktivität 
okay     
  92% 
zu wenig  
8% 
  
Vergleich der eigenen sportlichen 
Aktivität mit Gleichaltrigen 
identisch 
75% 
Weniger 
14% 
mehr  
11% 
 
 
 
 
 41 
4.1.1.3 Sportscore 
 
Zudem wurde das Ausmaß der Ausübung von Sport als Score ausgedrückt (siehe 3.2.1) 
und erfasst. Dieser Score stellte sich bei den ASO- Patienten im Vergleich zu den 
Gymnasialschülern als schlechter dar (siehe Abbildung 9 und 10). Der maximal 
mögliche Score betrug 17 Punkte. Das Minimum lag bei 0 Score-Punkten. Insgesamt 
lag der Score, unabhängig vom Geschlecht, bei den gesunden Gymnasialschülern, bei 
13 Punkten, demnach 23% höher als bei den ASO- Patienten mit durchschnittlich 10 
Punkten.. 
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Abbildung 9: Vergleich des Scores der körperlichen Aktivität der ASO- Patienten mit dem der 
Gymnasialschüler, differenziert nach Alter, für das männliche Geschlecht (n=39). 
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Abbildung 10: Vergleich des Scores der körperlichen Aktivität der ASO- Patienten mit dem der 
Gymnasialschüler, differenziert nach Alter, für das weibliche Geschlecht (n=9). 
 
 
 
 
4.1.1.4 Tägliche Belastungsdauer 
Die tägliche Dauer der mäßigen und starken körperlichen Aktivität, angegeben in 
Minuten/ Tag, zeigte sich im Vergleich zur Norm (91, 81) reduziert, jedoch nicht 
statistisch signifikant im Vergleich zu den Gymnasiasten, (siehe Abbildung 12). Die 
ASO- Patienten betätigten sich täglich 42,3 ± 27,7 Minuten (Mittelwert ± SD), 
wohingegen die Schüler am Tag 51,5 ± 30,7 Minuten (Mittelwert ± SD) sportlich aktiv 
waren. Nach Paté et al. liegt die durchschnittliche mäßige und starke sportliche Aktivität 
im Alter von >14 Jahren bei täglich 60 Minuten. 
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Abbildung 11: Dauer der täglichen sportlichen Betätigung der weiblichen (w) und männlichen 
(m) ASO-Patienten (n= 39) in Minuten (min) im Vergleich zu den weiblichen und männlichen 
Gymnasiasten (n= 39) sowie im Vergleich zur empfohlenen Norm nach Paté 91. Der Unterschied  
zwischen den ASO-Patienten und den Gymnasiasten war nicht signifikant p=0,196. 
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Abbildung 12: Dauer der täglichen sportlichen Betätigung der männlichen (m) ASO- Patienten 
(n= 30) in Minuten (min) im Vergleich zu männlichen (m) Gymnasiasten (n= 30) und im Vergleich 
zur Norm nach Paté 91, n= 30. Der Unterschied  zwischen den ASO-Patienten und den 
Gymnasiasten war nicht signifikant p=0,06. 
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Abbildung 13: Dauer der täglichen sportlichen Betätigung der ♀ ASO- Patienten (n =9) in 
Minuten im Vergleich zu ♀-Gymnasiasten (n= 9) und im Vergleich zur empfohlenen Norm nach 
Paté 91. Der Unterschied  zwischen den ASO-Patienten und den Gymnasiasten war nicht 
signifikant p=0,61. 
 
Nach der von Massin et al. 78 benutzten Einteilung in Aktivitätsgrade (siehe Tabelle 8) 
waren unsere ASO- Patienten im mittleren Alter von 11 Jahren weniger aktiv als in 
dieser Studie mit 16,3 ± 1,4 Jahren. Da Massin et al. 78  die Daten mittels eines 
Accelerometers erfassten, wir hingegen eine Fragebogenerhebung durchführten, wurde 
keine direkte Korrelation durchgeführt. 
Tabelle 8: Dauer der sportlichen Betätigung in Minuten/ Tag (Mittelwert ± SD) bei starker 
Aktivität (>50% der HRR) 78. 
 ASO- Patienten  
im Alter von 7 bis 14 Jahren 
(nach Massin et al. 2006) 
ASO- Patienten  
im Alter von 14 bis 21 
Jahren 
Mäßige bis 
starke Aktivität  
(min/Tag) 
15,7 ± 11,3 42,3 ± 27,7 
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4.1.1.5 NYHA-Klassifikation 
Bei 53 der 60 Patienten (88%) konnten keinerlei Einschränkungen der physischen 
Leistungsfähigkeit (NYHA  Grad I) beschrieben werden (Abbildung 14). 4 Patienten 
(7%) wurden, vorwiegend bedingt durch pulmonale Einschränkungen wie Asthma 
bronchiale, als NYHA Grad II klassifiziert. 3 Patienten (5%) wurden mit NYHA Grad 
III eingestuft. Die mäßig eingeschränkte körperliche Belastbarkeit war bei einem 
Patienten bedingt durch eine ausgeprägte Skoliose, die das Tragen eines Korsetts 
erforderte und die Teilnahme an sportlichen Aktivitäten einschränkte. 2 Patienten litten 
an einer spastischen Tetraparese und zeigten neurologisch bedingte motorische Defizite. 
Keiner der Patienten wurde zum Zeitpunkt der Untersuchung mit herzwirksamen 
Medikamenten behandelt. 
88%
7% 5%
NYHA I NYHA II NYHA III
 
Abbildung 14: Einteilung der ASO Patienten nach der NYHA Klassifikation (n=60) m=17 Jahre 
nach ASO. 
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4.1.2 Klinische Untersuchung 
4.1.2.1 Auskultationsbefunde 
Ein systolisches Herzgeräusch war bei 59 Patienten (98,3%) vorhanden (Tabelle 9). 15 
Patienten wiesen ein 3/6 bzw. 4/6 Systolikum auf, welches in 11 Fällen (73,3%) durch 
eine supravalvuläre Pulmonalstenose bedingt war.  
Diastolische Herzgeräusche konnten bei 6 Patienten (10%) eruiert werden. Bei 5 
Patienten waren diese in einer Aorteninsuffizienz und bei einem Patienten in einer 
Pulmonalinsuffizienz begründet. 
 
Tabelle 9:  Auskultationsbefunde der Patienten (n=60) 
(SPS: supravalvuläre Pulmonalstenose, AOI: Neoaortenklappen-Insuffizienz, PI: 
Pulmonalklappeninsuffizienz, TI: Trikuspidalklappeninsuffizienz) 
Anzahl 
  
Herzgeräusche in Sechstel-
Gradeinteilung Absolut relativ [%] 
Ursache 
1/6 10 16,7 
2/6 34 56,7 
nicht näher 
spezifiziert 
8 13,3 SPS 
3/6 
4 6,7 TI S
ys
to
lik
u
m
 
4/6 3 5,0 SPS 
4 6,7 AOI 
1/6 
1 1,7 PI 
2/6 1 1,7 AOI 
3/6 1 1,7 AOI D
ia
st
o
lik
u
m
 
4/6 0 0  
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4.1.2.2 Thoraxkonfiguration 
Eine Asymmetrie der Hemithoraces mit einer einseitigen Prominenz der vorderen 
Rippen, wurde bei 29 Patienten (48,3%) bei der körperlichen Untersuchung auffällig. In 
13 Fällen (21,6%) fanden sich hierbei gleichzeitig klinische Zeichen einer Skoliose. Es 
konnten keine Verbindungen zu dem gleichzeitigen Auftreten einer Kardiomegalie oder 
den Operationsnarben gefunden werden. Im Vergleich zu den Ergebnissen der 
Voruntersuchungen der gleichen Patientengruppe m=5,4 und m=10,5 Jahre nach ASO, 
ist das Auftreten von Thoraxasymmetrien m=17 Jahre nach einer medianen Sternotomie 
signifikant erhöht (p< 0,05). Aus den Deformitäten resultieren bis heute keine 
klinischen Einschränkungen für die Patienten. 
Die Narbenverhältnisse waren bei allen Patienten reizlos. 
 
 
 
4.1.2.3 Körpergewicht, Körpergröße, BMI 
Um einen Vergleich zur Normalbevölkerung herzustellen, wurde aus dem 
Körpergewicht und der Körpergröße der 60 untersuchten Patienten jeweils der Body-
Mass-Index berechnet und mit Normdaten verglichen 34. Der BMI der ASO-Patienten 
lag zwischen 16,2 und 33,75 kg/m2 (21,34 ± 3,22; Mittelwert ± SD). Damit befanden 
sich die Patienten deutlich unterhalb der Werte der Normalbevölkerung 34. Eine genaue 
Differenzierung zeigt die Abbildung 15. 
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Abbildung 15: Verteilung der BMI-Werte der Patienten nach ASO (n=60) nach der 
Gewichtsklassifikation für Europa und die USA 34. 
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4.2 Kardiologische Untersuchungen 
Die Teilnahme der Patienten an den einzelnen kardiologischen Untersuchungen gibt die 
Abbildung 16 wieder. Abweichungen von der Grundgesamtheit (60 Patienten) werden 
in den einzelnen Abschnitten dieser Arbeit näher erläutert. 
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Abbildung 16: Patiententeilnahme in Prozent an den kardiologischen Untersuchungen, 
ausgehend von einer Grundgesamtheit von 60 Patienten; m=17 Jahre nach ASO. 
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4.2.1 Standard-Elektrokardiogramm 
 
4.2.1.1 Rhythmus 
Der Sinusrhythmus war bei 57 Patienten (95%) vorherrschend, 3 Patienten (5%) hatten 
einen funktionell adäquaten ektopen Vorhofrhythmus. Bei einem der Patienten mit 
Sinusrhythmus war wegen einer Synkope bei passagerem AV- Block III° ein DDD- 
Herzschrittmacher als Backup im Alter von 16 Jahren implantiert worden. 
 
 
4.2.1.2 AV-Überleitungsstörungen 
Ein AV-Block I. Grades konnte bei 6 Patienten (10%) nachgewiesen werden. Der Anteil 
stieg, im Vergleich zu der Voruntersuchung m=10 Jahre nach ASO, signifikant von 6,7% 
auf 10% an (p< 0,05) 38, 48. Bei einem Studienteilnehmer bestand ein WPW- Syndrom 
mit typischer Präexzitation und Delta-Wellen, ohne Zeichen einer Tachykardie. 
 
 
4.2.1.3 Intraventrikuläre Erregungsausbreitungsstörungen 
Ein kompletter Rechtsschenkelblock wurde bei 8 Patienten (13,3%) diagnostiziert. Bei 2 
dieser Patienten bestand ein Rechtsschenkelblock in Verbindung mit einem operativ 
durch einen Patch verschlossenen VSD. Ein Studienteilnehmer zeigte das Bild eines 
Rechtsschenkelblocks bei WPW- Syndrom. Ein weiterer Patient wies, bei Zustand nach 
erfolgreicher Ablation einer linksseptalen ventrikulären Tachykardie mit passagerer 
VVI-Schrittmacherstimulation bei iatrogenem AV-Block III°, einen kompletten 
Linksschenkelblock auf. 
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4.2.1.4 Ventrikuläre Hypertrophiezeichen 
Drei Patienten (5%) wiesen formale Zeichen einer rechtsventrikulären Hypertrophie 
(RVH) auf, bei 2 dieser Patienten war sie Ausdruck einer hochgradigen supravalvulären 
Pulmonalstenose (SPS), jeweils in Kombination mit einer infundibulären 
Pulmonalstenose. 
Ein Patient hatte eine RVH bei Einengung der rechten Arteria pulmonalis. In diesem 
Fall war bereits im Alter von 3 Jahren ein großer Gore-tex-Patch vom 
rechtsventrikulären Ausflusstrakt über den Klappenring in den pulmonalarteriellen 
Stamm bis zur Pulmonalisgabel eingebracht worden. Eine interventionelle Stenteinlage 
konnte die Stenose der Arteria pulmonalis im Anschluss an diese Studie beseitigen 
(siehe Kapitel 4.3.3). 
Im Vergleich zu den Voruntersuchungen konnte im Rahmen dieser umfassenden 
Untersuchung ein signifikanter Rückgang der RVH (p< 0,05) verzeichnet werden. Eine 
Korrelation zu dem Vorliegen einer supravalvulären Pulmonalstenose (p= 0,001) besteht 
nach wie vor 38. 
Formale Zeichen einer linksventrikulären Hypertrophie (LVH) im EKG wurden bei 2 
Patienten gefunden, wobei in der Echokardiografie kein Korrelat hierzu gefunden 
werden konnte. 
 
 
4.2.1.5 Erregungsrückbildungsstörungen 
Bei keinem der untersuchten Patienten konnten Erregungsrückbildungsstörungen 
(ERBS) nachgewiesen werden. 
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4.2.2 Langzeitelektrokardiogramm 
 
4.2.2.1 Rhythmus 
Der Sinus- oder Vorhofrhythmus war bei 57 Patienten (98,3%) der vorherrschende 
Rhythmus. Ein Patient (1,7%) wies eine ausgeprägte Dysrhythmie mit einem Wechsel 
zwischen Vorhof- geführtem  und Knotenrhythmus auf. 
Bei 2 Patienten konnte das Langzeit- EKG aufgrund eines technischen Fehlers nicht 
ausgewertet werden. 
Einen Vergleich zu den Voruntersuchungen stellt Tabelle 10 her. 
 
 
4.2.2.2 AV-Überleitungsstörungen 
3 Patienten (5,1%) zeigten im Langzeit- EKG einen AV-Block 1. Grades. Ein AV-Block 
2. Grades wurde bei 4 Patienten (6,9%) beobachtet. In 3 Fällen war dieser nachts 
intermittierend vorhanden: Typ Mobitz I. Ein AV-Block vom Typ Mobitz II im Schlaf 
zeigte sich bei einem Patienten. 
Ein Patient (1,7%), mit WPW- Syndrom wies Zeichen eines Sinus- bzw. 
Vorhofgeführten Rhythmus mit Präexzitation, im Sinne einer Deltawelle, mit 
verbreitertem QRS- Komplex ohne tachykarde Episoden auf. 
 
 
4.2.2.3 Herzfrequenz 
Die minimalen Herzfrequenzen variierten zwischen 30 und 70 Schlägen pro Minute (44 
± 7,8 bpm; Median ± Interquartilenrange, IQR). Die maximal gemessenen 
Herzfrequenzen lagen zwischen 97 und 185 Schlägen pro Minute (136 ± 20,3 bpm; 
Median ± IQR). Im Schlaf (gemittelt über ein 5-stündiges Schlafintervall) reichten die 
mittleren Herzfrequenzen von 45 bis 75 Schlägen pro Minute (57,6 ± 7,9 bpm; Median 
± IQR). Am Tag lagen die mittleren Herzfrequenzen zwischen 70 und 100 Schlägen pro 
Minute (86,8 ± 9,1 bpm; Median ± IQR). 
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4.2.2.4 Supraventrikuläre und ventrikuläre Rhythmusstörungen 
Vereinzelte supraventrikuläre Extrasystolen (SVES) (< 15/h), ohne Episoden einer 
supraventrikulären Tachykardie, wurden bei 8 Patienten (13,8%) festgestellt. 
Singuläre ventrikuläre Extrasystolen (Typ Lown I (<30/h)) wurden bei 32 Patienten 
notiert (55,2%). 5 Patienten (8,6%) zeigten komplexe ventrikuläre Extrasystolen (Lown 
IVa); in 3 Fällen lagen Coupletepisoden sowie Bi- und Trigeminus-Ereignisse vor, in 2 
Fällen lagen bimorphe ventrikuläre Extrasystolen zugrunde. Im Vergleich zu den 
vorangegangenen Untersuchungen stieg die Inzidenz von VES signifikant (p < 0,05) an. 
 
Tabelle 10: Langzeit- EKG Befunde aller 3 Nachuntersuchungen im Vergleich  
(WPW: Wolff-Parkinson-White-Syndrom) 
1.Nachuntersuchung 
Alter: 5,4 ± 1,6 
(n=56) 
2.Nachuntersuchung 
Alter 10,5 ± 1,6 
(n=60) 
3.Nachuntersuchung 
Alter 16,9 ± 1,7 
(n=58) 
Signifikante 
Veränderungen 
2. vs.3. 
Untersuchung 
  
absolut  relativ [%] absolut  relativ [%] absolut  relativ [%] (p < 0,05) 
Sinus-und 
Vorhofrhythmus 
53 94,6 58 96,7 57 98,2   
Rhythmus 
Intermittierender 
Knotenrhythmus 
3 5,4 2 3,3 1 1,7   
Normal 55 98,2 57 95 48 82,8   
AV-Block I° 0 0 0 0 3 5,1 * 
AV-Block II° 0 0 2 3,3 4 6,9  * 
AV-
Überleitung 
WPW- Syndrom 1 1,8 1 1,7 1 1,7   
keine 42 75 48 80 50 86,2   
< 15/h 13 23,2 12 20 8 13,8   
Supra-
ventrikuläre 
Extrasystolen 
> 15/h 1 1,8 0 0 0 0   
keine 47 83,9 47 78,3 21 36,2   
< 30/h Lown I 9 16,1 12 20 32 55,2 * 
> 30/h Lown I 0 0 1 1,7 0 0   
Ventrikuläre 
Extrasystolen 
Lown IVa 0 0 0 0 5 8,6 * 
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4.2.3 Spiroergometrie 
An der spiroergometrischen Untersuchung nahmen 57 Patienten teil. Ein Patient konnte 
aufgrund einer spastischen Tetraparese nicht belastet werden. Bei 2 Patienten musste 
wegen eines gerätetechnischen Defekts auf den kardiopulmonalen Belastungstest 
verzichtet werden, eine Ruhespirometrie wurde bei diesen beiden Patienten 
durchgeführt (n= 59). 
Drei Patienten wurden aufgrund von Vorerkrankungen, die das Ergebnis der 
Spiroergometrie beeinflussen, von der Auswertung exkludiert. Einer dieser Patienten litt 
an einem schweren Asthma bronchiale, einer an einer Tetraparese und ein anderer litt, 
bedingt durch eine Skoliose, an einer eingeschränkten Ventilation. 
 
 
4.2.3.1 Ruhe- EKG 
Vor Beginn der Belastung auf dem Fahrradergometer, wurde ein Ruhe- EKG abgeleitet. 
Ein Sinusrhythmus wurde bei 57 Patienten (95%) und ein ektoper atrialer Rhythmus in 
3 Fällen (5%), dokumentiert. Keiner der Patienten zeigte Ischämiezeichen oder 
Extrasystolen in Ruhe (Vergleich Kapitel 4.2.1). 
 
 
4.2.3.2 EKG- Parameter während der Belastung 
Alle Patienten hatten während der Belastung einen Sinusrhythmus. 
In Bezug auf die Repolarisations- und Rhythmus-Parameter zeigten 52 Patienten 
(91,2%) keinerlei Auffälligkeiten. 
Bei dem Patienten mit einem WPW- Syndrom wurden, bei sehr guter körperlicher 
Leistungsfähigkeit unter Belastung verstärkt Endstreckenveränderungen im EKG links 
präkordial auffällig, die nach einer Erholungsdauer von 2 min rückläufig waren. Sie 
wurden als Leitungsveränderungen im Rahmen des WPW-Syndroms gewertet. 
Erregungsbildungsstörungen im Sinne von einzelnen ventrikulären Extrasystolen (VES) 
traten bei 4 Patienten (7%) auf. In einem Fall konnten ab einer Herzfrequenz von 
150/min keine VES mehr nachgewiesen werden, in den anderen 3 Fällen traten die VES 
erst unter maximaler Belastung auf. Bei allen 4 Patienten waren die VES in der 
Erholungsphase regredient. 
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4.2.3.3 Herz-Kreislaufparameter 
Die mittlere Herzfrequenz in Ruhe betrug 80,7 ± 14,9 Schläge pro Minute (Mittelwert ± 
SD) und stieg unter der Belastung auf Werte von 179,9 ± 13,0 Schläge pro Minute 
(Mittelwert ± SD) an (für alle Patienten n=57). Im Vergleich zu Gesunden ergab sich 
kein signifikanter Unterschied 37. 
Ein insuffizienter Anstieg der Herzfrequenz (< 80% vom Soll) wurde bei 3 Patienten 
beobachtet. Ein Patient hatte eine hämodynamisch wirksame Rechtsherzbelastung bei 
ausgeprägter Pulmonalstenose; ein weiterer Patient litt an einem Asthma bronchiale. 
Die niedrigste maximale Herzfrequenz betrug 136 Schläge pro Minute und wurde von 
einem Patienten mit einer cerebralen Bewegungsstörung mit Ataxie und linksbetonter 
spastischer Tetraparese erzielt. Da die kardiopulmonale Belastungsfähigkeit dieses 
Patienten ausweislich der Spiroergometrie nur sehr eingeschränkt verwertbar war, 
wurde er, zur Wahrung der Repräsentativität der Daten, von den weiteren 
spiroergometrischen Berechnungen ausgeschlossen. 
Die maximale Herzfrequenz korrelierte mit der maximalen Sauerstoffaufnahme 
(Spearman = 0,54; p< 0,001). Das erreichte Herzfrequenz- Spektrum in Prozent reichte 
von 73- 105% vom Soll.  
Die Multivariate Analyse zeigte, dass das Natriuretische Peptid B (BNP) und die 
NYHA-Klasse unabhängige Einflussfaktoren für die maximale Herzfrequenz in Prozent 
vom Soll darstellten. Die für die multiple Regressionsanalyse verwendeten Parameter 
korrelierten alle in der univariaten Stichprobenanalyse signifikant mit der HF in % vom 
Soll und können der Tabelle 11 entnommen werden. 
 
Tabelle 11: Komplettmodell der multiplen Regressionsanalyse für den Faktor HF % vom Soll; 
ein p-Wert <0.05 wurde als signifikant gewertet. 
HF % 
vom Soll 
GESCHLECHT NYHA BNP LV_EDV RV_EDV LV_SVKG RV_SVKG 
R² 0.47 0.47 0.47 0.47 0.47 0.47 0.47 
p >0.2 <0.001 <0.005 >0.2 >0.2 >0.2 >0.2 
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Die Abbildung 17 zeigt die univariate negative Korrelation zwischen BNP und der 
maximalen Herzfrequenz in % vom Soll. Die Signifikanz beträgt p= 0,006.  
Der signifikante (p=0,003) univariate Zusammenhang zwischen der maximalen HF in % 
vom Soll und der NYHA-Klasse wird durch die Abbildung 18 verdeutlicht. 
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Abbildung 17: Zusammenhang zwischen der maximalen Herzfrequenz in % vom Soll im 
Verhältnis zum Natriuretischen Peptid B (BNP) in ng/l, n=52, Spearman: -0,384, p=0,006. 
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Abbildung 18: Zusammenhang zwischen der maximalen Herzfrequenz der Patienten nach ASO 
in % vom Soll im Verhältnis zur  NYHA-Klassifikation, n=52, Spearman: -0,403, p=0,003. 
 
Aus der Ruhe (81±15 l/min) stieg die Herzfrequenz bis zum Zeitpunkt der maximalen 
Belastung signifikant auf 182±12 l/min an. Das Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt stieg 
ebenfalls signifikant von 94±25 auf 345±77 an.  
Die Normwerte für die Herzfrequenz in Ruhe und bei Belastung wurden nach der von 
der American Thoracic Society 3 berechnet. Zur Beurteilung der systolischen 
Blutdruckwerte wurden die Werte von Hager 29 und Heck 32 herangezogen (siehe auch 
3.2.2.4.1 und 3.2.2.4.2.). Die Normwerte für das Doppelprodukt ((HFxRRsys)/100) 
wurden aus den oben benannten Normdaten berechnet.  
Von den insgesamt 60 Studienteilnehmern konnte bei 57 Patienten eine Belastung auf 
dem Fahrradergometer durchgeführt werden. 5 Teilnehmer wurden nachträglich 
exkludiert um eine bessere Vergleichbarkeit der Daten zu erlangen. 2 dieser Patienten 
litten unter Asthmabeschwerden und 3 Patienten hatten die Belastung erkältungsbedingt 
vorzeitig beenden müssen. 
Die Tabelle 12 gibt einen Überblick über das Herz-Kreislaufverhalten der Patienten in 
Ruhe und unter Belastung wieder. 
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Tabelle 12: Hämodynamische Befunde bei der Fahrrad- Spiroergometrie nach Abzug der 5 nicht 
repräsentativen Patienten. n=52. Normwerte nach 3(1), 29(2), 32(2) bezogen auf m=17 Jahre und 
(3)berechnet nach 3 und 29. p-Werte berechnet durch T-Test bei einer Stichprobe. 
Ruhe Belastung 
  
  
Patienten 
(Mittel ± SD) 
Normwerte 
(Mittel) 
p-
Wert 
Patienten 
(Mittel ± SD) 
Normwerte 
(Mittel) 
p-
Wert 
Herzfrequenz 
[1/min] (1) 
81 ± 15 86 0,025 182 ± 12 190 
<0,00
1 
Systolischer 
Blutdruck 
[mmHg] (2) 
115 ± 17 120 0,039 189 ± 36 190 0,170 
Herzfrequenz
Blutdruck- 
Produkt (3) 
94 ± 25 103 0,11 345 ± 77 361 0,129 
 
 
Es zeigten sich signifikant (p<0,05) niedrigere Werte der ASO Patienten für die Ruhe-
Herzfrequenz, und den systolischen Blutdruck in Ruhe im Vergleich zu den Normdaten. 
Hingegen konnte kein signifikanter Unterschied für das Ruhe-Herzfrequenz-Blutdruck-
Produkt im Vergleich zu den Normdaten festgestellt werden. 
Unter Belastung war die Herzfrequenz der ASO- Patienten im Vergleich zu den 
Normwerten ebenfalls signifikant (p<0,001) erniedrigt, wohingegen kein signifikanter 
Unterschied der systolischen Blutdruckwerte im Vergleich zur Norm bestand (p=0,170). 
Das Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt zeigte auch unter Belastung keinen signifikanten 
Unterschied zu den Normdaten. 
Das Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt in Bezug auf das Alter der Patienten nach ASO in 
Ruhe und unter Belastung gibt die Abbildung 19 wieder. Zum Vergleich wurde die 
Normkurve (grau) angegeben. 
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Abbildung 19: Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt der Patienten nach ASO im Vergleich zur 
Norm in Ruhe (p=0.011) und bei maximaler Belastung (p=0,129), n=52. 
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4.2.3.4 Spiroergometrische Daten 
4.2.3.4.1 Spirometrie 
Das Atemminutenvolumen betrug in Ruhe 11,5 ± 3,9 Liter (Mittelwert ± SD); an der 
anaeroben Schwelle 51,6 ± 17,4 Liter (Mittelwert ± SD) und 78,6 ± 28,8 Liter 
(Mittelwert ± SD) bei maximaler Belastung. 
Die FEV1, angegeben als Prozent vom Sollwert, betrug bei unserer Patientengruppe vor 
Belastung 86±18 (Mittelwert ± SD) und nach der Belastung 82±17 (Mittelwert ± SD). 
Die Abbildung 20 zeigt die Einsekundenkapazität (FEV 1) und die forcierte 
Vitalkapazität (FVC) der Patienten in Liter bezogen auf die 100%-Norm 14. 
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Abbildung 20: Einsekundenkapazität (FEV 1) und forcierte Vitalkapazität (FVC) der Patienten 
(n=53) in Liter. Die 100%-Norm wird jeweils grau dargestellt 14  
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4.2.3.4.2 Sauerstoffaufnahme 
Die maximale Sauerstoffaufnahme (VO2 max), als Messgröße für die aerobe 
Leistungsfähigkeit, wurde zur besseren Vergleichbarkeit auf das Körpergewicht bezogen 
3 (siehe Kapitel 3.2.2.4.3) und lag bei 39 ± 11 ml/ kg/ min (Mittelwert ± SD). Die 
Abbildung 21 gibt die maximale Sauerstoffaufnahme in ml/kg/min bezogen auf das 
Alter und das Geschlecht der Patienten nach ASO im Vergleich zu Normdaten Gesunder 
wieder. Der Unterschied zwischen der Kontrollgruppe und den Patienten betrug weniger 
als 10ml und war nicht signifikant (p>0,05). 
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Abbildung 21: Maximale Sauerstoffaufnahme der untersuchten Patienten (n=52) in ml/kg/min, 
im Vergleich zu Normdaten Gesunder 3 (m= männlich, f= weiblich) n.s. (p>0,05). 
 
Nach der Wasserman-Klassifikation 112 entsprach die maximale Sauerstoffaufnahme 
92% ± 23% vom Soll (Mittelwert ± SD). Bei beiden Geschlechtern war die maximale 
Sauerstoffaufnahme im Vergleich zu den Normdaten nicht reduziert.  
Die Bestimmung der Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle (VO2AT) ergab im 
Mittel 31±10 ml/kg/min (Mittelwert ± SD). Das prozentuale Verhältnis der 
Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle dividiert durch die maximale 
Sauerstoffaufnahme (VO2AT/VO2 max) war mit 78%±17% regelrecht. 
Mithilfe der maximalen Sauerstoffaufnahme sowie der Sauerstoffaufnahme an der 
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anaeroben Schwelle wurden die Patienten nach Weber 113 klassifiziert und beurteilt. 2 
Patienten zeigten nach Weber eine eingeschränkte maximale Sauerstoffaufnahme 
beziehungsweise eine eingeschränkte Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle 
von VO2max =16,7 und 20 (ml/ kgKG/ min). In beiden Fällen lag eine schwere Skoliose 
vor, wobei bei einem Patienten eine körperliche Behinderung erschwerend hinzukam. 
Beide Patienten wurden aufgrund ihrer Einschränkungen von der weiteren 
spiroergometrischen Auswertung exkludiert.  
Die maximale Sauerstoffaufnahme in l/min bezogen auf die von Dubowy et al. 18 
veröffentlichen alters- und geschlechtsentsprechenden und in Perzentilen differenzierten 
Normdaten gibt die Abbildung 22 für die männlichen Teilnehmer und die Abbildung 23 
für die weiblichen Patienten nach ASO wieder. 
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Abbildung 22: Maximale Sauerstoffaufnahme (L/min) der männlichen Patienten nach ASO 
(n=44) im Vergleich zur Norm nach Wasserman 112; nach Dubowy 18 verifiziert. 
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Abbildung 23: Maximale Sauerstoffaufnahme (L/min) der weiblichen Patienten nach ASO (n=9) 
im Vergleich zur Norm nach Wasserman 112, nach Dubowy 18 verifiziert. 
 
Die multivariate Analyse zur Untersuchung von Einflussfaktoren auf die körperliche 
Belastbarkeit anhand der Spiroergometriedaten der 52 Patienten zeigte, dass in der 
multiplen Regressionsanalyse das linksventrikuläre Ruheschlagvolumen in ml/kg/min in 
der MRT (siehe 4.3.2.2.3) sowie die Höhe des BNP (siehe 4.2.4.2.1) unabhängige 
Einflussfaktoren für die maximale Sauerstoffaufnahme in % vom Soll darstellen (siehe 
Tabelle 13). In das Komplettmodel wurden jene Variablen integriert, welche in der 
univariaten Analyse signifikant mit der VO2 max in % vom Soll korrelierten. 
Die univariate Korrelation des LV-SV zur VO2 max % vom Soll (Spearman: 0,456) zeigt 
die Abbildung 24. Die Signifikanz wird mit p=0,001 angegeben. 
 
Tabelle 13: Komplettmodell der multiplen Regressionsanalyse für den Faktor VO2 max in % vom 
Soll; ein p-Wert <0.05 wurde als signifikant gewertet. Alle Volumina wurden in der MRT ermittelt. 
VO2 max%vom Soll Geschlecht NYHA BNP LV_EDV RV_EDV LV_SVKG RV_SVKG 
R² 0.38 0.38 0.38 0.38 0.38 0.03 0.38 
p 0.08 >0.2 0.04 >0.2 >0.2 >0.2 >0.2 
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Abbildung 24: Beziehung zwischen dem linksventrikulären Ruheschlagvolumen in der MRT 
(LV-SV) in ml/kg/min und der maximalen Sauerstoffaufnahme (VO2 max) in % vom Soll der 
Patienten nach ASO (n=52), Spearman 0,456; p=0,001. 
 
 
 
4.2.3.4.3 Sauerstoffpuls 
Der maximale Sauerstoffpuls (O2/ HR max), als Korrelat zum Schlagvolumen, betrug in 
Ruhe 4,1 ± 2,2 ml (Mittelwert ± SD), an der anaeroben Schwelle 13,1 ± 4,9 ml 
(Mittelwert ± SD) und bei maximaler Belastung 13,8± 3,3 ml (Mittelwert ± SD), 
entsprechend 93 ±19% vom Soll. Er war somit im Vergleich zur Norm regelrecht. 
Bei einem Patienten zeigte sich ein erniedrigter Sauerstoffpuls (66% vom Soll), sowie 
laut der Weber-Klassifikation eine mäßige Einschränkung der maximalen 
Sauerstoffaufnahme bzw. der Sauerstoffaufnahme an der anaeroben Schwelle. Dieser 
Patient litt an einer ausgeprägten Skoliose und trug zum Zeitpunkt der Belastung auf 
dem Fahrradergometer ein Korsett. Eine zur weiteren Abklärung durchgeführte 
Bodyplethysmografie zeigte keine obstruktiven oder restriktiven Ventilationsstörungen. 
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4.2.3.4.4 Respiratorischer Quotient 
Der RQ bei Abbruch der Belastung variierte zwischen 0,94 und 1,26. Der Mittelwert 
betrug 1,1 ± 0,1 (Mittelwert ± SD). Es erreichten 82% der Patienten einen RQ von >1. 
13% erreichten die anaerobe Schwelle nicht und erzielten somit einen RQ von unter 1. 
 
 
4.2.3.4.5 Maximale Atemfrequenz (BF) 
Die maximale Atemfrequenz lag zwischen 30 und 59 pro Minute. 
 
 
4.2.3.4.6 Atemreserve (BR) 
Die Berechnung der Atemreserve erfolgt durch Division des Atemgrenzwertes durch die 
Ventilation bei maximaler Belastung, sie ergab für unsere Patienten bei maximaler 
Belastung 23,4% ± 60,1 (Mittelwert ± SD). 18 Patienten (35%) schöpften ihre 
Atemreserve bei maximaler Ventilation nicht aus. 
 
 
4.2.3.4.7 Herzfrequenzreserve (HRR) 
Die Herzfrequenzreserve lag zwischen 27% und minus 5%. 
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4.2.3.4.8 Leistung 
 
Die Leistung der Patienten variierte zwischen 0,8 W/kg und 4,2 W/kg. Der Mittelwert 
betrug 2,9 W/kg. Die maximal erbrachte Leistung betrug 186 ± 46 Watt.  
Eine anschauliche Darstellung der Beziehung zwischen der maximalen HF in % vom 
Soll der Patienten und der maximal erbrachten Leistung in Watt/kg zeigt die Abbildung 
25; die Signifikanz betrug p<0,001. 
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Abbildung 25: Herzfrequenz der Patienten in % vom Soll bezogen auf die erbrachte Leistung in 
W/kg (n= 53); p<0,001, Spearman: 0,55. 
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Die Korrelation zwischen der maximalen Sauerstoffaufnahme in % vom Soll und der 
maximalen Herzfrequenz in % vom Soll wird in der Abbildung 26 anschaulich 
dargestellt. 
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Abbildung 26: Maximale Sauerstoffaufnahme in % vom Soll bezogen auf die maximale 
Herzfrequenz der Patienten in % vom Soll; (n=53), p<0,001 , Spearman: 0,598. 
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4.2.4 Blutwerte 
4.2.4.1 Blutgasanalyse 
 
Die Bestimmung der Blutgase vor und unmittelbar im Anschluss an die Belastung ergab 
folgende Werte.  
 
Tabelle 14: Blutgasanalyse vor Belastung und nach der Belastung auf dem Fahrradergometer 
(kapillär), n=52. 
  Mittelwert ± SD Normbereich 
Laktat vor Belastung (mmol/l) 2,0 ± 2,5 1,7 ± 1,0 
Laktat nach Belastung (mmol/l) 7,5 ± 3,0 1,6 - 12 
pH nach Belastung 7,2 ± 1,0 7,4 ± 0,1 
PO2 (mmHg) nach Belastung 92,9 ± 19,5 90 – 100 
PCO2 (mmHg) nach Belastung 29,7 ± 6,0 35 - 46 
 
 
Somit zeigt sich, bei normalem Ruhe-Laktatwert, nach Belastung ein signifikanter 
Anstieg entsprechend der Ausbelastung der meisten Patienten. Die kapilläre 
Blutgasanalyse (pH, PO2 und PCO2) nach Belastung zeigt ebenfalls der Norm 
entsprechende Werte. 
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4.2.4.2 Venöse Blutentnahme 
 
4.2.4.2.1 Pro- BNP 
Referenzbereich NT-proBNP: < 125 ng/l (Institut für Klinische Chemie und 
Pathobiochemie der RWTH-Aachen). 
Bei 4 Patienten (7%) zeigten sich erhöhte Werte des N-terminalen pro brain natriuretic 
peptides (NT-proBNP). Bei einem Patienten ließ sich die Erhöhung auf 208 ng/l mit 
einer mittelgradigen Aorten-Insuffizienz in Zusammenhang bringen, ein anderer Patient 
mit einem BNP von 172 ng/l zeigte eine, vor dem Hintergrund einer ausgeprägten 
Skoliose, eingeschränkte körperliche Belastung, bei normwertigen MRT- und 
Echokardiografiebefunden. Bei 2 Patienten konnten keinerlei Hinweise für die Ursache 
des BNP-Anstiegs (auf 212 bzw. 227 ng/l) gefunden werden. Insgesamt zeigte sich 
jedoch ein höheres BNP als unabhängiger Einflussfaktor negativ korreliert mit der 
maximalen Sauerstoffaufnahme (siehe 4.2.3.4.2). 
 
 
 
4.2.4.2.2 Leberenzyme 
Referenzbereich γ-GT: 13-17 Jahre < 29 U/l, 18-100 Jahre 10- 71 U/l (Institut für 
Klinische Chemie und Pathobiochemie der RWTH-Aachen). 
Die γ-GT stellte sich bei 2 Patienten (4%) als über die Norm hinaus erhöht dar (44 bzw. 
434 U/l). AST und ALT lagen hingegen im Normbereich. 
3 Patienten (5%) wiesen erhöhte Gesamtbilirubinwerte von 1,4, 1,6, bzw. 3,4mg/dl auf. 
In allen Fällen waren die übrigen Leberwerte im Normbereich. Eine Erhöhung der 
Harnsäure auf Werte von > 6,0 aber < 7,0 mg/dl zeigten sich bei 2 Patienten. 
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4.2.4.2.3 Blutgerinnung 
Referenzbereich aPTT: 28-38 sec (Institut für Klinische Chemie und Pathobiochemie 
der RWTH-Aachen). 
Bei einem Patienten (2%) lag eine Erniedrigung der Thromboplastinzeit (PTZ) auf 65% 
vor. Bei normaler PTT ist hier am ehesten von einer zu langen venösen Stauung bei der 
Blutabnahme auszugehen. Sonst war die Blutgerinnung bei allen Patienten normwertig. 
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4.3 Transthorakale Echokardiografie 
 
4.3.1.1 Linker Ventrikel 
In der M-Mode Aufzeichnung lag die linksventrikuläre endsystolische 
Verkürzungsfraktion mit Werten zwischen 32 % und 53 % (40,2 ± 4,5%; Mittelwert ± 
SD), ebenso wie der enddiastolische Durchmesser bei 55 Patienten (95%) im 
Normbereich. 3 Patienten (5%) zeigten eine, im Vergleich zu alters- und 
gewichtsadaptierten Normwerten, leichte Dilatation des linken Ventrikels. Eine 
Einschränkung der Pumpfunktion des Ventrikels lag bei keinem dieser 3 Patienten vor. 
Im M-Mode zeigte sich enddiastolisch bei keinem Patienten eine Hypertrophie der 
linksventrikulären Hinterwand oder des interventrikulären Septums. 
Es ergaben sich keine signifikanten Unterschiede im Vergleich zu den Untersuchungen 
vor 5 und vor 10 Jahren 38, 47. 
 
 
4.3.1.2 Endsystolischer Aortenklappenring-Durchmesser 
Der endsystolische Aortenklappenring-Durchmesser lag zwischen 11 und 34 mm (23 ± 
4mm; Mittelwert ± SD). Im Vergleich zu den Voruntersuchungen bei denen sich ein 
mittlerer Durchmesser von 20 ± 5 mm im Alter von 10 Jahren, und 21 ± 5 mm, im Alter 
von 5 Jahren zeigte, konnte keine signifikante Veränderung, das heißt keine Progredienz 
des absoluten Durchmessers festgestellt werden 38, 47. 
Verglichen mit altersentsprechenden Normwerten gesunder Personen 36, war der 
errechnete mittlere Aortenklappenring-Durchmesser in dieser Studie 1,6 mm, 
entsprechend 7,7%, größer (siehe auch Abbildung 27). Dies entsprach einer 
durchschnittlichen Zunahme von 3 Millimetern im Vergleich zur Voruntersuchung vor 5 
Jahren und 2 Millimetern verglichen mit den vor 10 Jahren erhobenen Werten. 
Zusammenfassend waren bei der jetzigen Nachuntersuchung, wie schon bei der vor 5 
Jahren, 10% der Patienten jenseits des 90%-Konfidenz-Intervalls für Gesunde, 
wohingegen es vor 10 Jahren noch 79,2% waren 36, 38, 47. Insgesamt ist demzufolge 
eine im Verlauf des Wachstums konstante Weite des Aortenklappenrings festzustellen. 
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Abbildung 27: Endsystolischer Aortenklappenring- Durchmesser in Relation zum 
Körpergewicht bei 60 Patienten nach ASO. Die Regressionsgeraden stellen den errechneten 
mittleren Durchmesser des Aortenklappenringes der Patienten (durchgezogene Linie) und der 
gesunden Kontrollgruppe (gestrichelte Linie) dar. Berechnet nach Hofstetter 36. 
 
 
4.3.1.3 Endsystolischer Aortenwurzel-Durchmesser 
Der endsystolische Aortenwurzel- Durchmesser variierte zwischen 23 und 41 mm (31 ± 
4,0 mm; Mittelwert ± SD) und war im Vergleich zur Voruntersuchung vor 5 Jahren (17 
bis 36 mm (27 ± 4,0; Mittelwert ± SD)) im Mittel 4 mm größer und im Vergleich mit 
den Werten von vor 10 Jahren (24 bis 44 mm; 33 ± 4,4; Mittelwert ± SD) nicht 
progredient in Bezug auf die absoluten Durchmesser 38, 47. Der errechnete mittlere 
Durchmesser war im Vergleich zu altersentsprechenden Normwerten um 3 mm (11,1 %) 
größer 36 (Abbildung 28). In der 1. Studie lag der Anteil der Patienten, deren 
Aortenwurzel- Durchmesser außerhalb des 90% Konfidenzintervalls für gesunde Kinder 
lag, bei 100%. 5 Jahre später befanden sich nur noch 63,3% außerhalb des Intervalls 
und in dieser Studie waren es nur noch 53% 38. Insgesamt ist eine im Verlauf des 
Wachstums relative Abnahme der Aortenwurzeldilatation festzustellen. 
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Abbildung 28: Endsystolischer Aortenwurzel-Durchmesser in Relation zum Körpergewicht bei 
60 Patienten nach ASO. Die Regressionsgeraden stellen den errechneten mittleren Durchmesser der 
Aortenwurzel der Patienten (durchgezogene Linie) und der gesunden Kontrollgruppe (gestrichelte 
Linie) dar. Berechnet nach Hofstetter 36. 
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4.3.1.4 Aortenklappeninsuffizienz 
Die Diagnose einer Aortenklappen-Insuffizienz wurde bei 21 (35,6%) Patienten gestellt. 
In 20 Fällen (33,9%) handelte es sich um eine leichte und bei einem Patienten um eine 
mäßige (1,7%) Aortenklappen-Insuffizienz. Bei dem Patienten mit einer mäßigen 
Insuffizienz war diese im Vergleich zu der Studie vor 5 Jahren progredient. Die 
Prävalenz einer leichten Aortenklappeninsuffizienz (34%) war, im Vergleich zu der 
Voruntersuchung 5 Jahre nach ASO (12%),  beinahe 3 Mal höher 38, 47 (siehe auch 
Tabelle 16). Letzteres hängt am ehesten mit einer verbesserten Empfindlichkeit der 
Echokardiografiegeräte zusammen. 
Das Vorliegen einer Aortenklappen-Insuffizienz zeigte eine Tendenz zur Korrelation mit 
der Weite der Aortenwurzel (p < 0,10), während zwischen dem Durchmesser des 
Aortenklappen-Rings und dem Auftreten einer Aortenklappen-Insuffizienz keine 
Korrelation bestand (siehe auch Tabelle 16). 
 
 
 
4.3.1.5 Aortenklappen- und Aortenisthmusstenose 
Eine Aortenklappenstenose wurde in dieser Studie bei keinem der Patienten festgestellt. 
Bei 3 Patienten (5%) konnte eine leichtgradige Aortenisthmusstenose mit einem 
gemittelten maximalen systolischen Fluss in der Aorta descendens von 2,7 m/sec, 
nachgewiesen werden. Diese resultierte in 2 Fällen aus einer im Kindesalter 
durchgeführten Resektion und End-zu-End-Anastomose bei Aortenisthmusstenose. In 
allen 3 Fällen blieb die Aortenisthmusstenose- Stenose ohne hämodynamische Relevanz 
(siehe auch Tabelle 16). 
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4.3.1.6 Pulmonalklappeninsuffizienz 
Echokardiografisch konnte die Pulmonalklappe aufgrund der anatomischen 
Lageverhältnisse nur bei 45 der 60 Patienten eingesehen und beurteilt werden. 10 dieser 
Patienten (22,2%) wiesen eine Pulmonalklappeninsuffizienz auf, wovon 9 (20%) als 
leichtgradig und 1 (2,2%) als mäßiggradig eingestuft wurden. Im Vergleich zu den 
Voruntersuchungen 38, 47 entspricht dies einem statistisch nicht signifikantem Anstieg 
der Prävalenz der Pulmonalklappeninsuffizienz von 13,4 auf 22,2% (siehe Tabelle 16). 
 
 
 
4.3.1.7 Pulmonalstenose 
Mittels der CW-Doppler Echokardiografie, blinde Anlotung von jugulär, konnte bei 21 
(46,7%) von 45 Patienten eine Pulmonalstenose (Flussbeschleunigung >2.0 m/sec auf 
subvalvulärer, valvulärer oder supravalvulärer Ebene) erfasst werden. 24 Patienten 
(53,3%) hatten keine Pulmonalstenose (siehe Abbildung 29 und Tabelle 16).  
In 15 Fällen konnte, aufgrund der anatomischen Lage, keine Messung erfolgen. 
12 Patienten (26,7%) wiesen eine triviale Pulmonalstenose auf, bei 5 Patienten (11,1%) 
wurde sie als leicht und bei jeweils 2 Patienten als mäßig (4,4%) oder als schwer (4,4%) 
eingestuft. Die Klassifikation der Schweregrade und den prozentualen Anteil der 
Patienten gibt die Tabelle 15 wieder. 
 
Tabelle 15: Klassifikation der Pulmonalstenose in Schweregrade anhand des Doppler-
Gradienten bei ASO- Patienten (n= 21) 47, 103. 
Schweregradeinteilung 
der Pulmonalstenose 
Echo-Dopplergradient Delta-P 
(mmHg) 
Prozentualer Anteil der ASO- 
Patienten 
trivial 17- 24 26,7% 
leicht 25- 39 11,1% 
mäßig 50- 59 4,4% 
schwer > 59 4,4% 
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Die Lokalisation der Pulmonalstenose war bei 19 Patienten supravalvulär. Bei 2 
Patienten (4,4%) lag, soweit echokardiographisch darstellbar, eine kumulierte 
Pulmonalstenose auf subvalvulär-valvulärer und supravalvulärer Ebene vor.  
Im Längsschnittvergleich zwischen der Untersuchung vor 5 Jahren und jetzt (Abbildung 
30) zeigte sich bei 4 Patienten eine Zunahme des Schweregrades, in 3 Fällen von trivial 
zu leichtgradig und in einem Fall von mittel- zu schwergradig. Die mittleren 
berechneten Gradienten zeigten hingegen keinen signifikanten Anstieg. 
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Abbildung 29: Darstellung der Pulmonalstenose berechnet in (mmHg) im Verhältnis zum 
Körpergewicht bei ASO- Patienten im mittleren Alter von 17 Jahren (n= 45). Die 
Schweregradeinteilung (siehe Tabelle 15) findet sich auf der rechten y-Achse. 
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Abbildung 30: Entwicklung der Pulmonalstenose im Längsschnittvergleich berechnet in 
(mmHg) im Verhältnis zum Körpergewicht, die Einteilung in Schweregrade nach Tabelle 15 wird 
auf der rechten y-Achse angezeigt. 
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4.3.1.8 Mitral-, Trikuspidalklappeninsuffizienz 
8 Patienten (13%) wiesen eine triviale Mitralklappeninsuffizienz auf. 25 (42%) zeigten 
Zeichen einer trivialen bis milden Trikuspidalklappeninsuffizienz. 
 
Tabelle 16: Echokardiografiebefunde der Studien 5, 10 und 17 Jahre nach ASO im Vergleich 
(SPS: Supravalvuläre Pulmonalstenose) Die Pulmonalstenosen und –insuffizienzen konnten nur bei 
45 der 60 Patienten echokardiographisch beurteilt werden. 
1.Nachuntersuchung 
Alter: 5,3±1,6 (n=56) 
2.Nachuntersuchung 
Alter 10,5±1,6 (n=60) 
3.Nachuntersuchung 
Alter 16,9±1,68 
(n=60) 
Signifikanz 
2.vs.3. 
Untersuchung  
  
absolut  relativ [%] absolut  relativ [%] absolut  relativ 
[%] 
(p < 0,05) 
Normal 55 91,7 60 100 57 95 
<3. 
Percentile 1 1,7 0 0 0 0 
Linksventrikulärer 
enddiastolischer 
Durchmesser >97. 
Percentile 4 6,7 0 0 3 5 
 
Normal 
(28-42%) 56 93,3 53 88,3 60 98,3 
Reduziert 1 1,7 1 1,7 0 0 
systolische  
Verkürzungsfraktion 
des linken Ventrikels 
nicht messbar 3 5 6 10 1 1,7 
 
keine 57 95 57 95 57 95 
leicht 2 3,3 3 5 3 5 
Aortenisthmus-
stenose 
mäßig 1 1,7 0 0 0 0 
n. s. 
keine 53 88,3 52 86,7 39 64,4 
leicht 7 11,7 7 11,7 20 33,9 
mäßig 0 0 1 1,7 1 1,7 
Aortenklappen 
Insuffizienz 
schwer 0 0 0 0 0 0 
p< 0.05 
Aortenklappen-
stenose keine 60 100 60 100 60 100 
 
keine 59 98,3 52 86,7 35 77,8 
leicht 1 1,7 6 10 9 20 
mäßig 0 0 1 1,7 1 2,2 
n.s. Pulmonalklappen-
insuffizienz  
(n=45) 
nicht messbar 0 0 1 1,7 15 25  
keine 42 70 34 56,7 24 53,3 
Sub-
/valvuläre 
Stenose * 2 3,8 2 3,4 2* 4,4* 
triviale SPS 11 18,3 12 20 12 26,7 
leichte SPS 5 8,3 6 10 5 11,1 
mäßige SPS 2 3,3 5 8,3 2 4,4 
schwere SPS 0 0 2 3,3 2 4,4 
n. s. 
Pulmonalklappen-
stenose  
(n=45) 
 
*kombiniert mit SPS 
nicht messbar 0 0 1 1,7 15 25  
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4.3.2 Magnetresonanztomografie des Herzens 
 
4.3.2.1 Volumetrie des rechten Ventrikels 
 
4.3.2.1.1 Rechtsventrikuläres enddiastolisches Volumen (RV-EDV) 
Das rechtsventrikuläre enddiastolische Volumen lag zwischen 1,66 und 3,96 ml/kg (2,5 
± 0,5; Mittelwert ± SD). Eine signifikante Abweichung von den Normwerten (2,6 ± 0,4; 
Mittelwert ± SD) 101 konnte somit nicht nachgewiesen werden (p = 0,59), siehe 
Abbildung 31. 
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Abbildung 31: Rechtsventrikuläres enddiastolisches Volumen in ml/kg im Vergleich zur 
mittleren Norm nach Sarikouch et al. 101; p=0,59 (T-Test bei einer Stichprobe). 
 
 81 
4.3.2.1.2 Rechtsventrikuläres endsystolisches Volumen (RV-ESV) 
Im Gegensatz zu dem RV-EDV war das rechtsventrikuläre endsystolische Volumen, 
welches von 0,6 bis 2,1 ml/kg (1,2 ± 0,4; Mittelwert ± SD) reichte, im Vergleich zur 
Norm signifikant erhöht (p= 0,001) (1,0 ± 0,2; Mittelwert ± SD) siehe, (Abbildung 32). 
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Abbildung 32: Rechtsventrikuläres endsystolisches Volumen in ml/kg im Vergleich zu den 
Normwerten nach Sarikouch et al. 101; p=0,001, (T-Test bei einer Stichprobe). 
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4.3.2.1.3 Rechtsventrikuläres Schlagvolumen (RV-SV) 
Das Schlagvolumen wurde durch Subtraktion des endsystolischen Volumens vom 
enddiastolischen Volumen (EDV – ESV) für den jeweiligen Ventrikel berechnet. Es 
rangierte zwischen 0,6 und 2,0 ml/kg (1,4 ± 0,3; Mittelwert ± SD) und lag damit 
unterhalb der Normwerte (1,6 ± 0,2 (Mittelwert ± SD)). Die Signifikanz betrug (p< 
0,001), siehe Abbildung 33. 
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Abbildung 33: Rechtsventrikuläres Schlagvolumen in ml/kg im Vergleich zur Norm nach 
Sarikouch et al. 101; p<0,001, (T-Test bei einer Stichprobe). 
 
 
4.3.2.1.4 Rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion (RV-EF) 
Die Ejektionsfraktion wurde durch Division des Schlagvolumens durch das 
enddiastolische Volumen des jeweiligen Ventrikels und anschließende Multiplikation 
mit 100 berechnet. 
Bei den Patienten dieser Studie variierte die RV-EF von 34 bis 68% (55 ± 8.0; 
Mittelwert ± SD). Damit war die rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion signifikant 
p<0,001 niedriger als die der gesunden Kontrollgruppe (63 ± 4,4; Mittelwert ± SD) 101, 
siehe Abbildung 38. 
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4.3.2.2 Volumetrie des linken Ventrikels 
 
4.3.2.2.1 Linksventrikuläres enddiastolisches Volumen (LV-EDV) 
Das linksventrikuläre enddiastolische Volumen lag zwischen 1,7 und 4,0 ml/kg (2,6 ± 
0,5; Mittelwert ± SD) und deckte sich mit Werten der Standardabweichung der mittleren 
Norm nach Sarikouch et al. 101 (2,6 ± 0,5; Mittelwert ± SD) siehe Abbildung 34. 
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Abbildung 34:  Linksventrikuläres enddiastolisches Volumen in ml/kg im Vergleich zur Norm 
nach Sarikouch et al. 101, p= 0,663, (T-Test bei einer Stichprobe). 
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4.3.2.2.2 Linksventrikuläres endsystolisches Volumen (LV-ESV). 
Die endsystolischen Volumina lagen mit Werten zwischen 0,6 und 1,8 ml/kg (1,1 ± 0,3; 
Mittelwert ± SD) oberhalb der Normalgruppe (0,9 ± 0,2; Mittelwert ± SD). Analog zu 
den rechtsventrikulären endsystolischen Volumina war der Unterschied auch hier 
signifikant (p< 0,001), siehe Abbildung 35.  
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Abbildung 35: Linksventrikuläres endsystolisches Volumen in ml/kg im Vergleich zu den 
Normwerten nach Sarikouch et al. 101; p< 0,001, (T-Test bei einer Stichprobe). 
 85 
 
4.3.2.2.3 Linksventrikuläres Schlagvolumen (LV-SV). 
Das linksventrikuläre Schlagvolumen war mit Volumina zwischen 1,0 und 2,2 ml/kg 
(1,5 ± 0,3; Mittelwert ± SD) gegenüber den Normalwerten (1,7 ± 0,2; SD der mittleren 
Norm) signifikant erniedrigt (p< 0,001), siehe Abbildung 36. 
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Abbildung 36: Linksventrikuläres Schlagvolumen im Vergleich zu den Normwerten nach 
Sarikouch et al. 101; p<0.001, (T-Test bei einer Stichprobe). 
 
Eine zusammenfassende Übersicht der volumetrischen Daten für den rechten und linken 
Ventrikel im Vergleich zu Normdaten gibt die Abbildung 37. 
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Abbildung 37: Volumetrie des rechten (RV) und linken (LV) Ventrikels der ASO Patienten im 
Vergleich zur Norm , p< 0.001 101. 
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4.3.2.2.4 Linksventrikuläre Ejektionsfraktion (LV-EF) 
Die linksventrikuläre Ejektionsfraktion rangierte zwischen 47 und 70% (58 ± 5,0) und 
lag damit ebenso wie die EF des rechten Ventrikels, signifikant (p< 0,001) unterhalb der 
Norm (64 ± 5,5), siehe Abbildung 38.  
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Abbildung 38: Links- und Rechtsventrikuläre Ejektionsfraktion (%) im Vergleich zur Norm 
101. 
 
 
4.3.2.3 Morphologie der Ventrikel 
Eine rechtsventrikuläre Hypertrophie wurde bei 13 Patienten (25%) nach qualitativen 
Gesichtspunkten diagnostiziert. Bei einem Patienten lag eine schwere Hypertrophie bei 
hochgradiger kombinierter sub- und supravalvulärer Pulmonalstenose vor, die im 
Anschluss an diese Studie operativ saniert wurde. 
Der linke Ventrikel kam bei 3 Patienten (5%) vergrößert zur Darstellung.  
Eine asynchrone Bewegung des intraventrikulären Septums wurde bei 17 Patienten 
(32%) beobachtet. 
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4.3.2.4 Koronararterien und Ventrikelfunktion 
10 Patienten hatten einen auffälligen Koronararterienverlauf. 
5 Patienten (9%) zeigten einen rechtsdominanten Koronarversorgungstyp. Nach der 
Einteilung nach Gittenberger-de-Groot entsprach dieser in 4 Fällen dem Typ AI und in 
einem Fall dem Typ ABI 24. 
Eine Knickbildung der rechten oder linken Koronararterie wurde in 4 Fällen (7%) 
gesehen, 2 dieser Patienten zeigten eine Typ A I und jeweils einer eine A II- bzw. eine 
AB I- Anatomie (siehe Abbildung 39).  
 
 
Abbildung 39: MR- Bild eines Patienten mit ABI Verteilungstyp. Der Pfeil markiert den Abgang 
der A. circumflexa aus der rechten Koronararterie. 
 
Ein Patient (2%) mit einem LIMA- Bypass hatte einen B I Koronarverteilungstyp. Alle 
anderen Patienten zeigten, unabhängig von ihrem originären Koronarverteilungsmuster 
(siehe 3.1.5), einen regelrechten, stenosefreien Abgang mit proximalem Verlauf der 
Koronararterien. 
8 der 10 oben beschriebenen Patienten zeigten neben koronaren Auffälligkeiten auch 
Auffälligkeiten in der Funktion der Ventrikel: 4 Patienten (40%) zeigten eine 
rechtsventrikuläre Hypertrophie, die in 2 Fällen in allen 3 Untersuchungsmodalitäten 
(EKG, Echo und MRT) beschrieben werden konnte. Die beiden anderen Patienten 
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zeigten nur in der MRT-Untersuchung eine rechtsventrikuläre Hypertrophie. Die 
Beurteilung in der Echokardiografie erfolgte bei allen Patienten durch die subjektive 
Einschätzung desselben Untersuchers (H.H.H.-G.). Der Beurteilung in der MRT liegt 
eine qualitative Einschätzung von 2 erfahrenen Untersuchern zugrunde (N.A.K.) und 
(E.S.). 
5 Patienten (50%) wiesen eine eingeschränkte Septumbewegung (Relaxationsstörung) 
auf, 3x in der Echokardiografie und 3x in der MRT, wobei ein Patient in beiden 
Untersuchungsformen eine eingeschränkte Septumbewegung zeigte (siehe Abbildung 
40).  
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Abbildung 40: Ventrikelfunktion der 10 Patienten mit auffälligem Koronararterienverlauf in 
der MRT. Die Beurteilung erfolgte in den auf der x-Achse angegebenen Untersuchungsmodalitäten. 
 
Eine linksventrikuläre Hypertrophie wurde bei keinem Patienten diagnostiziert. Bei 2 
Patienten konnte in der Echokardiografie eine leichte Dilatation des linken Ventrikels 
bei normaler systolischer Verkürzungsfraktion, gesehen werden. 
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4.3.2.5 Delayed Enhancement 
Eine Kontrastmittel-Spätanreicherung des Myokards, das so genannte Delayed 
Enhancement, wurde bei 6 Patienten (11,5%) durchgeführt. In 2 Fällen waren in der 
transthorakalen Echokardiografie eine Hypokinesie der Vorderwand, eine paradoxe bzw. 
abgeflachte Septumbewegung, sowie ein dilatierter linker Ventrikel zur Darstellung 
gekommen. 2 andere Patienten hatten sich bereits vor dieser Studie einer 
Myokardszintigrafie unterzogen. In einem Fall kam dabei eine spärliche Aborisation der 
linken Koronararterie zur Darstellung; in dem anderen Fall eine Myokardischämie im 
Bereich der linksventrikulären Spitze. In beiden Fällen konnte in der jetzigen MRT-
Untersuchung mit Delayed Enhancement kein Hinweis auf eine Spätanreicherung im 
Sinne einer myokardialen Narbenbildung festgestellt werden.  
Ein Patient wies eine Knickstenose der RCA sowie Zeichen der Rechtsherzbelastung 
auf.  
In einem anderen Fall war es im Kleinkindalter zu einem Verschluss des linksseitigen, 
singulären Koronarostiums mit Perfusion des Versorgungsgebietes der linken 
Koronararterie über einen von der rechten Koronararterie abhängigen Kollateralen- 
Kreislauf gekommen. Daraufhin war ein Bypass zwischen der linken Arteria mammaria 
(LIMA) und dem Ramus interventrikularis anterior gelegt worden (siehe Kapitel 4.3.3). 
In dieser Nachuntersuchung konnte die Anastomose zwischen der linken A. Mammaria 
interna und dem RIVA regelrecht dargestellt werden. Es zeigte sich jedoch eine 
Hypokinesie der Herzspitze sowie eine diskrete Hypokinesie an der basisnahen 
Vorderwand, die in beiden Bereichen einer subendokardialen Spätanreicherung und 
damit einer Narbenbildung entsprach (Abbildung 41). 
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Abbildung 41: Narbe im Bereich der Apex cordis nach LIMA-Bypass, der Pfeil markiert den 
Bereich der Narbe. 
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4.3.2.6 Aorta 
4.3.2.6.1 Aortenklappenring 
Der Aortenklappenring wurde in sagittaler Orientierung oberhalb der Aortenklappe 
gemessen. Die Werte lagen zwischen 17 und 32 mm (22 ± 3mm; Mittelwert ± SD) 
(siehe Abbildung 42). 
 
                    
 
Abbildung 42: Darstellung und Messung der Weite des Aortenlumens auf Höhe des 
Aortenklappenrings in der atem- und EKG-getriggerten 3D-Gradientenechosequenz zur 
Ganzherzdarstellung; oben: axiale Schicht,  unten: sagittale Reformation. 
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4.3.2.6.2 Aortenwurzel 
Die Werte für die Aortenwurzel, gemessen in transversaler Ebene lagen zwischen 24 
und 45 mm (34±4mm; Mittelwert ± SD) (siehe Abbildung 43). 
 
 
Abbildung 43: Darstellung einer Messung auf Höhe der Aortenwurzel in transversaler Ebene. 
 
 
4.3.2.6.3 Aorteninsuffizienz 
Eine moderate Aorteninsuffizienz, mit einem Regurgitationsvolumen von 15%, wurde 
bei 2 Patienten (4%) gemessen. Einer dieser Patienten wies eine Dilatation des 
Aortenklappenrings und einen konsekutiven zentralen Koaptationsdefekt der Klappe 
auf. 
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4.3.2.7 Pulmonalarterien 
4.3.2.7.1 Durchmesserbestimmung der Pulmonalarterien 
In der Kontrastmittel- angehobenen MRA lässt sich die in stierhornartiger Konfiguration 
ausgezogene Pulmonalisbifurkation vor der Aorta ascendens sowie der nach dem 
Lecompte-Manöver abgeflachte pulmonalarterielle Stamm im Verlauf vollständig 
darstellen. 
In der Transversalebene maß der Pulmonalisstamm 17 bis 51mm (29 ± 6 mm; 
Mittelwert ± SD) siehe Abbildung 45. Der kleinste Durchmesser der zentralen rechten 
Arteria Pulmonalis variierte zwischen 3 und 17 mm (9 ± 3 mm; Mittelwert ± SD), der 
der zentralen linken Arteria Pulmonalis zwischen 6 und 21mm (11 ± 2 mm; Mittelwert 
± SD), siehe Abbildung 44 und Abbildung 46. 
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Abbildung 44: Weite der rechten/ linken Pulmonalarterie gemessen in mm in der 3D- MR-
Messung bei n=51 Patienten nach ASO. 
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Abbildung 45: Messung auf Höhe des abgeflachten Pulmonalarterienstammes, maximaler 
Querdurchmesser (ausschließlich in transversaler Ebene gemessen). 
 
 
   
Abbildung 46: Messung der rechten Pulmonalarterie auf Höhe der engsten Stelle einer Stenose 
und an der weitesten Stelle vor der Engstelle. 
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4.3.2.7.2 Flussmessung und Pulmonalstenose 
Die Flussmessungen ergaben gemittelt einen Spitzenfluss an der engsten gemessenen 
Stelle des Pulmonalishauptstammes oder der rechten bzw. linken Pulmonalarterie von 
1,7 ± 0,5 m/sec (Mittelwert ± SD). In 3 Fällen (6%) lag die maximale 
Flussgeschwindigkeit zwischen 3 und >3,5 m/sec (siehe Abbildung 47) und in 7 Fällen 
(14%) zwischen 2,5 und 2,9 m/sec.  
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Abbildung 47: Maximale Flussgeschwindigkeit in der Arteria pulmonalis (Peak velocity (m/s)) 
bei Patienten nach ASO (n = 51). 
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Abbildung 48: Flussmessung des Pulmonalarterienstammes oberhalb der Pulmonalklappe 
durch Umfahrung der Endkonturen an der PACS Workstation. 
 
 
Abbildung 49: Pulmonalarterielle Flussmessung ermittelt mit der PACS Workstation. 
 
Eine Pulmonalstenose mit einer maximalen Flussgeschwindigkeit von >2,5 m/sec 
wurde bei insgesamt 10 Patienten (20%) gemessen. In 2 Fällen (4%) war eine sichtbare 
Stenose subvalvulär oder valvulär gelegen. In 4 Fällen (8%) lag sie supravalvulär. Die 
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rechte Pulmonalarterie wies bei 5 Patienten (9%), die linke bei 3 Patienten (6%) eine 
sichtbare Stenose auf, siehe Abbildung 48 und Abbildung 49. 
 
 
4.3.2.7.3 Pulmonalinsuffizienz 
Eine milde Pulmonalinsuffizienz mit einem Regurgitationsvolumen von 10-15% wurde 
bei 3 Patienten (6%) diagnostiziert. Ein Patient (2%) zeigte eine moderate Insuffizienz 
(3%). 
 
 
4.3.2.7.4 Lungenperfusion 
In der Kontrastmitteldarstellung zeigte sich bei 15 Patienten (28%) eine unbalancierte 
(< 1.0: 1,5) Perfusion der beiden Lungenflügel. In 10 Fällen (19%) (siehe Abbildung 
51) war die linke Lunge minderperfundiert, in 5 Fällen (9%) lag eine verhältnismäßig 
geringere Perfusion der rechten Lunge vor (siehe Abbildung 50). 
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Abbildung 50: Stenosierung in Höhe der rechten Arteria Pulmonalis mit relativer 
Minderperfusion der rechten Lunge; der Pfeil markiert die Stenosestelle. 
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Abbildung 51: Stenosierung der linken Arteria Pulmonalis mit relativer Minderperfusion der 
linken Lunge; der Pfeil markiert die Stenosestelle. 
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4.3.3 Überleben und Reinterventionen im Langzeitverlauf 
Die Zahl der erneuten Eingriffe und Operationen im Mittel 17 Jahre nach ASO blieb bis 
Studienbeginn, im Vergleich zu den Studien m = 5,4 und m = 10,5 Jahre zuvor, konstant 
bei 2%.  
4 Patienten (7%) mussten sich im Anschluss an diese Studie einer erneuten Intervention 
unterziehen. Im Rahmen der MRT Untersuchungen zeigte sich bei ihnen eine 
hämodynamisch relevante Stenose der Pulmonalarterie. Derartige Befunde sind nach 
arterieller Switch-Operation mit Lecompte-Manöver, bei dem die Pulmonalarterien von 
hinten nach vorne gezogen werden und sich dadurch, sowie durch das Wachstum, 
verziehen und abflachen können, nicht ungewöhnlich. In 2 Fällen lag eine kombinierte 
Pulmonalstenose vor, die eine supravalvuläre pulmonale Patcherweiterung mit RVOT-
Erweiterung und Pulmonalklappenkommisurotomie erforderte. Die beiden anderen 
Patienten wiesen eine Einengung der rechten/linken Pulmonalarterie mit 
poststenotischer Dilatation und seitendifferenter Lungenperfusion auf. Sie unterzogen 
sich einer erneuten Herzkatheteruntersuchung mit Durchführung einer Ballondilatation 
und in einem Fall Stenteinlage. 
 
Nachfolgend werden diese vier Fälle detailliert beschrieben. 
1. Im Rahmen der MRT Untersuchungen zeigte sich bei einem Patienten im Alter von 
17 Jahren, eine langstreckige Stenose der linken Pulmonalarterie mit verzögerter 
und verminderter Perfusion der linken Lunge. Um im weiteren Verlauf eine 
seitengleiche Lungenperfusion zu erwirken, war eine interventionelle 
Herzkatheteruntersuchung indiziert. 
Die Herzkatheteruntersuchung wurde heimatnah im Kieler Universitätsklinikum 
durchgeführt. Es zeigte sich eine leichte Hypoplasie der proximalen rechten 
Pulmonalarterie mit zusätzlicher Stenose und einem Druckgradienten von 5-10 
mmHg. Der systolische Gradient im Bereich der linken Pulmonalarterie betrug 20 
mmHg. Angiografisch zeigte sich eine Verschmälerung der linken Pulmonalarterie 
von 14 mm an der Bifurkation und von 6,6 mm peripher. 
Es wurde eine Ballondilatation der linken Pulmonalarterie durchgeführt. 
Postinterventionell betrug der periphere Durchmesser der Pulmonalarterie 11 mm 
und der systolische Gradient konnte auf 5 mmHg reduziert werden. 
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2. Bei dem zweiten Patienten mit einer seitendifferenten Lungenperfusion, zeigte sich 
im Alter von 22 Jahren eine nicht unerhebliche kombinierte Druck- und 
Volumenbelastung des rechten Ventrikels. Gemäß des Operationsprotokolls von 
1989 war bei der ersten Operation ein großer Gore-tex-Patch vom 
rechtsventrikulären Ausflusstrakt über den Klappenring in den pulmonalarteriellen 
Stamm bis zur Pulmonalisgabel eingebracht worden, um den gesamten 
Ausflussbahnbereich zu erweitern. Bei der Operation war das vordere 
Pulmonalklappensegel von der Kommissur abgelöst und später resuspendiert 
worden. Im weiteren Verlauf zeigte sich in der jetzigen 
magnetresonanztomografischen Untersuchung eine deutliche Engstelle im Bereich 
der rechten Pulmonalarterie mit poststenotischer Dilatation. Das 
Perfusionsverhältnis der linken zur rechten Lunge betrug 3:2. 
Die von unserer Seite angeratene Herzkatheteruntersuchung wurde heimatnah im 
Klinikum Links der Weser in Bremen mit erfolgreicher Dilatation und Stenteinlage 
in die rechte Pulmonalarterie durchgeführt. 
3. Der dritte Patient zeigte im Alter von 19 Jahren, bei bekannter infundibulärer und 
supravalvulärer Pulmonalstenose, deutliche rechtsventrikuläre Belastungszeichen. 
Die Stenose wurde als mittel- bis hochgradig eingestuft, der rechte Ventrikel 
imponierte vergrößert und hypertroph. 
Wir empfahlen eine erneute invasive Herzkatheteruntersuchung um die 
Druckverhältnisse und die Lokalisation der Stenose genauer einschätzen zu können 
und gegebenenfalls eine Dilatation im Bereich der Gefäßstenose durchzuführen. 
Die Herzkatheteruntersuchung sowie die anschließende Operation des Patienten 
erfolgten heimatnah in der SANA Klinik in Stuttgart. Es wurden eine supravalvuläre 
pulmonale Patcherweiterung, eine Erweiterung des rechtsventrikulären 
Ausflusstraktes sowie eine Pulmonalklappenkommissurotomie erfolgreich 
durchgeführt. 
4. Die Belastbarkeit des vierten Patienten war im Alter von 19 Jahren, bei ausgeprägter 
rechtsventrikulärer Hypertrophie, eingeschränkt. Die MRT-Untersuchungen zeigten 
eine mutmaßlich subvalvulär beginnende Stenose des rechtsventrikulären 
Ausflusstraktes, überwiegend aber eine supravalvulär gelegene Pulmonalstenose 
unmittelbar unterhalb der Pulmonalisbifurkation. Dieser Befund war bereits bei der 
Herzkatheteruntersuchung im Alter von einem Jahr festgestellt worden, wobei eine 
Einengung des pulmonalarteriellen Stammes von dorsal imponierte.  
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Wir empfahlen die Durchführung einer Herzkatheteruntersuchung einschließlich 
Koronarangiografie und Dilatationsbereitschaft. 
Die Herzkatheteruntersuchung wurde in unserem Hause durchgeführt. Jedoch 
konnte die supravalvuläre Stenose, die einen Querschnitt von 9-10mm aufwies, nur 
unzureichend dilatiert werden, so dass die Indikation zu einer operativen Revision 
gestellt wurde. 
In der Reoperation wurde eine Komissurotomie der Pulmonalklappe, eine 
Patcherweiterung der supravalvulären Pulmonalstenose bis in die proximale, rechte 
Pulmonalarterie, sowie eine Resektion der infundibulären Pulmonalstenose über 
eine Ventrikulotomie mit Patchplastik des rechten Ventrikels erfolgreich 
durchgeführt. 
 
Eine Zusammenschau der Reinterventionen gibt Tabelle 17 wieder. 
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Tabelle 17: Reinterventionen und Prozeduren der 60 untersuchten Patienten nach ASO 45. * 
bezogen auf die Gesamtkohorte aus allen 3 Studien von n= 77 Patienten. 
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Im Alter von 15 Jahren waren 91% (n=70) der an der Studie beteiligten überlebenden 
Patienten (n= 77) frei von Reoperationen oder Reinterventionen. Einen Überblick über 
den Reoperations- und Reinterventionsbedarf im Längsschnitt gibt Abbildung 52. 
Das reinterventionsfreie Überleben im Alter von 15 Jahren lag bei 85%. 
 
 
Abbildung 52: Freiheit von Reintervention der Patienten nach ASO im Langzeitverlauf bezogen 
auf alle operierten überlebenden Patienten (n= 89) 45. 
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5 Diskussion 
Bis in die achtziger Jahre des 20. Jahrhunderts hinein wurde die atriale Switch-
Operation nach Senning (1959) und Mustard (1964) zur physiologischen „Korrektur“ 
der Transposition der großen Arterien angewandt 82, 107. Das Operationsverfahren 
hatte auf der einen Seite zu einer entscheidenden Verbesserung der Lebenserwartung der 
mit einer einfachen TGA geborenen Kinder beigetragen, ist aber auf der anderen Seite 
auch mit schwerwiegenden kardialen Komplikationen und Folgeproblemen behaftet. 
Das im Jahre 1975 von Jatene 56 beschriebene anatomische Verfahren der arteriellen 
Switch Operation konnte sich, nicht zuletzt aufgrund der deutlich besseren kurz- und 
mittelfristigen Ergebnisse, seit Anfang der neunziger Jahre als Methode der Wahl 
etablieren. 
Der langfristige Verlauf nach einer im Neugeborenenalter zur Korrektur einer einfachen 
Transposition der großen Arterien durchgeführten arteriellen Switch-Operation, ist 
seither Gegenstand verschiedener Forschungsgruppen 2, 69, 94, 96, 106, 117.  
Die vorliegende Arbeit entstand im Rahmen einer prospektiven 
Längsschnittuntersuchung, die sich mit dem kardiologischen Folgezustand und der 
körperlichen Belastbarkeit 5, 10 und 17 Jahre nach neonataler arterieller Switch-
Operation anhand einer homogenen, nicht- selektierten, konsekutiven Patientengruppe, 
die im Zeitraum von 1986 bis 1992 in der Klinik für Kinderkardiologie des 
Universitätsklinikums der Rheinisch Westfälischen Technischen Hochschule Aachen 
perioperativ behandelt wurde, befasst 38, 45, 47, 49, 77. 
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5.1 Anamnese 
5.1.1 Begleiterkrankungen 
Insgesamt hat sich die Anzahl der Begleiterkrankungen in der Patientengruppe, im 
Vergleich zu der Vorstudie im Alter von 10 Jahren, verringert. Insbesondere die Zahl der 
Patienten mit Erkrankungen aus dem allergischen Formenkreis, wie Asthma bronchiale, 
war bedeutend niedriger (15% m=10 Jahre, 3% m= 17 Jahre nach ASO). Vor dem 
Hintergrund, dass die Entwicklung allergischer Erkrankungen von vielen Faktoren, wie 
einer vorhandenen Hyperreagibilität des Bronchialsystems, medikamentösen Therapien, 
Hyposensibilisierungen, physikalischen Therapiemaßnahmen, familiären und sozialen 
Gesichtspunkten beeinflusst wird und bei nicht-Atopikern meist im Verlauf des 
Schulalters sistiert, war diese Entwicklung zu erwarten 54, 55. 
Orthopädische Erkrankungen waren bei 17% der Patienten vorhanden und im Vergleich 
zur Vorstudie vor 5 Jahren (15%) weitgehend konstant. Aufgrund einer verstärkten 
Teilnahme an physiotherapeutischen Maßnahmen sowie Konsultation eines Orthopäden, 
hätte man rückläufige Zahlen vermuten können. Jedoch befand sich die Patientengruppe 
im Alter von m= 17 Jahren, in der das männliche Geschlecht überproportioniert 
vertreten war, mitten in der Pubertät und damit in einer der stärksten Wachstumsphasen 
in der sich orthopädische Probleme häufig manifestieren 33 (siehe auch Kapitel 5.2.3). 
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5.2 Allgemeiner und kardiologischer 
Gesundheitsstatus 
Die Ergebnisse der vorliegenden Arbeit bestätigen, dass sich der allgemeine 
Gesundheitszustand in Bezug auf die kardiopulmonale Belastbarkeit der untersuchten 
Patienten im Vergleich zu einer altersentsprechenden Normalbevölkerung nicht 
grundlegend unterscheidet. Lediglich 3 Patienten lagen, aufgrund von 
Körperbehinderungen bzw. einer ausgeprägten Skoliose außerhalb der Norm 45. Keiner 
der Patienten klagte über kardiale Symptome. 
Diese vielversprechende Tendenz findet sich übereinstimmend in anderen mittel- und 
langfristigen Studien 64, 72, 90. 
Zwei Studien, die sich ebenfalls mit dem Gesundheitszustand bei Kindern 15 bis 20 
Jahre nach einer arteriellen Switch-Operation befassten und zu diesem Zweck 
Fragebögen sowie EKG- und Echokardiografiedaten evaluierten, unterstützen die von 
uns gemachten Beobachtungen bezüglich einer normalen kardiopulmonalen 
Belastbarkeit der Patienten nach ASO, beschreiben jedoch eine verminderte Aktivität 
bei Patienten nach Arterieller Switch Operation 78, 109. Diese verminderte Aktivität 
wurde durch die von uns untersuchte Patientengruppe nicht bestätigt. 
Im Vergleich zu den Vorstudien 5 und 10 Jahre nach ASO konnten wir keine 
signifikanten Unterschiede im Hinblick auf die körperliche Belastbarkeit der 
Patientengruppe feststellen 49, 77. 
 
 
 
5.2.1 Körperliche Aktivität 
Die Dauer der sportlichen Betätigung unserer Patienten lag bei durchschnittlich 42 
min/Tag. Paté et al. 91 beschrieben in ihrer Vergleichsgruppe gesunder Kinder, die mit 
unserer altersmäßig bis zum 17. Lebensjahr übereinstimmte, eine durchschnittliche 
tägliche Aktivität von 60 min. Diese zeitliche Abweichung könnte durch die längere 
Schulpflicht in den USA und ein Mehr an Schulsportstunden bedingt sein. 
Jugendliche und junge Erwachsene einer von uns in einem deutschen Gymnasium 
durchgeführten Fragebogenerhebung waren durchschnittlich 51 min/Tag sportlich aktiv. 
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Limitiert wurde diese Erhebung in der Vergleichbarkeit zu unseren Patienten durch die 
Tatsache, dass an dem Gymnasium 3 Pflichtstunden Sport im Lehrplan vorgeschrieben 
waren. Diese Limitation trifft auch auf den Vergleich mit Paté et al. 91 zu. Unsere 
Patientengruppe setzte sich aus Schülern, Lehrlingen und jungen Erwachsenen mit 
abgeschlossener Berufsausbildung zusammen, die  aus diesem Grund nicht zur 
Teilnahme an einer sportlichen Betätigung, im Sinne von Schulsport, verpflichtet waren. 
Die von Massin et al. beschriebene verminderte körperliche Aktivität unserer 
Patientengruppe m=10,5 Jahre nach ASO 78, konnten wir in der jetzigen Untersuchung 
mittels einer Fragebogenerhebung m=17 Jahre nach ASO nicht mehr feststellen. 
Allerdings wurde die Aktivität in der Studie von Massin et al. 78 durch eine 
kontinuierliche Aufzeichnung der Herzfrequenz ermittelt. 
In Zusammenschau der Ergebnisse und im Vergleich zu gesunden Kindern stellt sich die 
subjektive körperliche Aktivität in der von uns untersuchten Patientengruppe m=17 
Jahre nach ASO im Vergleich zu Normdaten leicht vermindert, aber dennoch mehr als 
zufriedenstellend dar. 
 
 
 
5.2.2 NYHA-Klassifikation 
Die Leistungsfähigkeit der Patienten m=17 Jahre nach ASO war bei 7 Patienten 
eingeschränkt (7% NYHA II, 5% NYHA III). Es lag jedoch nur bei einem Patienten 
eine kardiale Genese in Form einer signifikanten infundibulären und supravalvulären 
Pulmonalstenose zugrunde. Dieser Patient wurde im Anschluss an die Studie erfolgreich 
operiert. 
In einigen Studiengruppen die sich mit Patienten nach arterieller Switch Operation 
befassen, wurden geringere Patientenzahlen (3%) mit einer Einschränkung der 
Leistungsfähigkeit gefunden 52, 121. Dies könnte mit geringeren Fallzahlen und oder 
einem geringeren Alter der Patienten sowie einer selektierten Patientengruppe 
zusammenhängen.  
Mit der unter ergometrischer Belastung erzielten maximalen Herzfrequenz war die 
NYHA-Klasse negativ korreliert. 
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5.2.3 Thoraxkonfiguration und Skoliose 
Das Auftreten von abnormen Thoraxkonfigurationen, wie einer Trichterbrust und einer 
Asymmetrie der Hemithoraces, war im Vergleich zu den Voruntersuchungen 5 und 10 
Jahre nach ASO signifikant erhöht. Die Ursache kann mit der medianen Sternotomie im 
Neugeborenenalter zusammenhängen, kann aber auch idiopathischer Natur sein. Nach 
Weber 114 machen diese sogenannten „idiopathischen Skoliosen“ mit bis heute unklarer 
Ätiologie, 80% der Skoliosen im Kindesalter aus. Eine familiäre Belastung bestand bei 
keinem der Patienten.  
Klinisch konnte bei keinem der Patienten mit einer Trichterbrust eine funktionelle 
Einschränkung festgestellt werden, wenngleich bei 14 der 29 Patienten mit einer 
Asymmetrie der Hemithoraces auch eine Skoliose auffällig wurde.  
Nach Hefti 33 ist eine Trichterbrust in 15-20% der Fälle mit einer Skoliose assoziiert.  
Die Rate an physiotherapeutischen sowie orthopädischen Interventionen aufgrund einer 
Skoliose war im Vergleich zu den Vorstudien 5 und 10 Jahre nach ASO in unserer 
Studie, 17 Jahre nach ASO erhöht 38, 45, 49. Dies ist durch die häufig auftretende 
Verschlechterung der Ausprägung einer Skoliose mit zunehmendem Alter und 
Wachstum zu erklären. 
 
 
 
5.2.4 Standard- und Langzeit-EKG 
Eine häufig diskutierte Problematik im Langzeitverlauf der TGA, insbesondere nach 
einer atrialen Switch-Operation, ist das Vorkommen kardialer Arrhythmien, die auch 
Ursache von Spättodesfällen sind 1, 13, 116. Im Gegensatz dazu zeigen die mittel- und 
langfristigen Ergebnisse nach arterieller Switch Operation sowohl in der Standard- als 
auch in der 24-Stunden-Langzeit-EKG Auswertung, dass nahezu alle Patienten einen 
Sinusrhythmus bewahrt haben und die übrigen Patienten einen funktionell adäquaten 
ektopen Vorhof- oder AV-Knotenrhythmus aufwiesen 13, 23, 31, 45, 52, 110. 
Die Ergebnisse der EKG- Untersuchungen dieser Studie m=17 Jahre nach ASO, 
insbesondere die niedrige Inzidenz eines Verlustes des Sinusrhythmus verifizieren den 
Vorteil der arteriellen Switch-Operation gegenüber der atrialen Switch-Operation. 
Beobachtungsbedürftig bleibt weiterhin das Auftreten von atrioventrikulären 
Blockierungen I. und II. Grades, die im Verlauf unserer Nachuntersuchungen leicht 
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progredient waren. Das in vorherigen Studien beobachtete Phänomen des gehäuften 
Auftretens eines kompletten Rechtsschenkelblockbildes bei Patienten mit einem 
Ventrikelseptumdefekt 38, 47, 49 konnte in dieser Studie nicht bestätigt werden. 
Signifikant höher im Vergleich zu den Voruntersuchungen, jedoch derzeit ohne klinische 
Relevanz bleibend, war das Auftreten von gelegentlichen ventrikulären Extrasystolen 
(Lown I), sowie höhergradigen ventrikulären Extrasystolen vom Typ Lown IVa, die 
erstmalig dokumentiert wurden.  
Da das Auftreten von ventrikulären Extrasystolen unter Belastung Ausdruck einer 
veränderten hämodynamischen Situation sein kann, sollte eine weiterführende 
Diagnostik, zum Beispiel mittels einer Herzkatheteruntersuchung mit 
Koronarangiografie oder einer MRT-Untersuchung, zum Ausschluss klinisch relevanter 
koronarer Perfusionsstörungen, erfolgen. 
Bei den von uns untersuchten Patienten bestand kein erkennbarer Zusammenhang 
zwischen dem Auftreten von ventrikulären Extrasystolen und Hinweisen auf eine 
relevante koronare Perfusionsstörung. 
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5.3 Objektive körperliche Belastungsfähigkeit 
5.3.1 EKG-Parameter während der Belastung 
Unter Belastung traten bei 4 von 57 der Patienten vorübergehende Episoden von 
einzelnen ventrikulären Extrasystolen auf. Diese belastungsabhängigen Veränderungen 
sind allerdings nur als ein Verdacht auf das Vorliegen einer Koronarischämie oder einer 
ventrikulären Funktionsstörung zu werten, da mehrere Studien belegen konnten, dass 
ein Belastungs-EKG, nach stattgehabter neonataler Switch-Operation, 
belastungsinduzierte myokardiale Perfusionsdefizite nicht zuverlässig aufzudecken 
vermag 49, 30. Vor dem Hintergrund, dass ein erhöhtes Risiko für eine 
belastungsabhängige stumme Koronarischämie besteht, ist eine weitere Diagnostik zum 
Beispiel durch eine Koronarangiografie oder eine MRT dringend anzuraten 50, 77, 116.  
 
 
5.3.2 Herzkreislaufparameter bei Belastung 
Der diastolische Blutdruck war, wie schon in den vorangegangenen Studien 38, 47, 49, 
unter Belastung leicht erniedrigt. Eine mögliche Ursache hierfür könnte die bei einem 
Teil der Patienten vorhandene Aorteninsuffizienz sein. Andererseits könnte auch eine 
unzuverlässige diastolische Blutdruckmessung unter Belastung auf dem 
Fahrradergometer eine Ursache darstellen. Diese Kausalität wurde bereits von Heck et 
al. 32 beschrieben und von anderen Studien 29 zum Anlass genommen sich bei der 
Auswertung auf die systolische RR-Messung zu beschränken. Aus diesem Grund 
verglichen auch wir nur die systolischen Normwerte mit den von uns erhobenen Daten. 
Die Herzfrequenz und der systolische Blutdruck lagen in Ruhe in unserer Studie 
signifikant (p= 0,025, und p= 0,039), unter den zu erwartenden Normwerten. Unter 
Belastung betrug die maximale Herzfrequenz  95 ± 8 % vom Soll, der maximale 
systolische Blutdruck erreichte annähernd 100% vom Soll. Das aus diesen Werten 
resultierende Herzfrequenz-Blutdruck-Produkt zeigte keine signifikante Abweichung 
von den Normwerten (p=0,11 in Ruhe und p=0,129 unter Belastung). 
Limitiert wird der Vergleich des systolischen Ruhe-Blutdrucks mit den Normwerten 
durch das Alter der Patienten. Die Normwerte basierten nicht auf einer mit unseren 
Patienten übereinstimmenden Altersgruppe, sondern entsprachen den Leitlinien der 
European Society of Hypertension (ESH) und der European Society of Cardiology 
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(ESC) 2007 34, die nicht altersspezifisch sind. Nach Heck et al. 32 besteht ein 
signifikanter Einfluss von Alter und Gewicht auf das Blutdruckverhalten. Allerdings 
besteht in einem Altersbereich zwischen 16 und 30 Jahren kein wesentlicher Einfluss. 
33% unserer Patienten waren jünger als 16 Jahre alt, wodurch die niedrigeren 
Blutdruckwerte im Vergleich zu den Normwerten teilweise zu erklären sind. 
Bei den Normwerten für die Herzfrequenz, die nach ATS-Richtlinien 3 altersbezogen 
errechnet wurden, trifft die Limitation durch das Alter nicht zu.  
Der physische Entwicklungszustand der von uns untersuchten Patienten im Alter von 14 
bis 21 Jahren variierte natürlicherweise bedingt durch die Pubertät sowie 
unterschiedliche sportliche Aktivitätslevel stark. 4 Patienten zeigten eine maximale 
Herzfrequenz von <170 beats/min, ein Patient von <150 beats/min. Es konnte in diesen 
5 Fällen keine Korrelation zu der erzielten Leistung festgestellt werden, vielmehr waren 
diese Patienten auch in ihrer Freizeit sportlich stark aktiv. Die niedrige maximale 
Herzfrequenz könnte folglich auf einen überdurchschnittlichen Trainingszustand 
zurückzuführen sein. 
Die bei der zur Untersuchung von Einflussfaktoren auf die körperliche 
Belastungsfähigkeit anhand der Spiroergometriedaten durchgeführte multivariate 
Analyse ergab, dass sowohl das natriuretische Peptid B als auch die NYHA-
Klassifikation unabhängige, signifikante Einflussfaktoren für die erreichte maximale 
Herzfrequenz in % vom Soll darstellten. Zu diskutieren ist dieser Zusammenhang als 
Hinweis auf eine subklinische, latente Herzinsuffizienz. Weitere Hinweise für das 
Vorhandensein einer Herzinsuffizienz konnten nur bei einem der betroffenen Patienten 
gefunden werden (relevante Pulmonalstenose). Desweiteren konnten wir andere 
Erkrankungen und Umstände finden, die zu einer Leistungseinschränkung führten (2x 
Tetraparese, 1x Asthma, 1x Skoliose, 1x neurologische Defizite). Der Zusammenhang 
sollte in weiteren Studien beobachtet werden. 
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5.3.3 Spiroergometrische Daten 
5.3.4 Spirometrie 
Die Werte für das forcierte exspiratorische Volumen in 1 Sekunde (FEV-1), anhand 
derer sich eine obstruktive Lungenfunktionsstörung erfassen lässt, lagen mit 87 ± 16 % 
vom Soll in Ruhe und 83 ± 17 % vom Soll 3 Minuten nach Belastung, unterhalb der zu 
erwartenden Norm. Ebenso waren die Ergebnisse der Vitalkapazität in Ruhe mit 82 ± 17 
% vom Soll und bei Belastung 76 ± 18 % vom Soll im Vergleich zur Norm vermindert. 
Bei einem Patienten konnte eine starke Diskrepanz zwischen der FVC in Ruhe und nach 
der Belastung (94,3 bzw. 44,8 % vom Soll) festgestellt werden. Eine Begründung für 
diese Abweichung konnte nicht gefunden werden. Insgesamt wiesen 7 Patienten eine 
FVC von unter 60% vom Soll und eine FEV1 von unter 70% vom Soll in Ruhe und 
unter Belastung auf. Die unterdurchschnittlichen exspiratorischen Flusswerte waren am 
ehesten auf eine verminderte Compliance, beziehungsweise eine, bei hochnormalen 
peripheren Flusswerten unzureichende Atemtechnik zurückzuführen.    
Eine verminderte FEV-1 und FVC wurde durch Fredriksen et al. 19 beschrieben und als 
möglicher Einflussfaktor für eine schlechtere Belastbarkeit der Patienten diskutiert. In 
unserer Studie konnten wir keinen Zusammenhang zwischen einer verminderten FEV1 
und, oder FVC und einer verminderten Belastbarkeit feststellen. 
 
 
 
5.3.5 Sauerstoffaufnahme 
Die maximale Sauerstoffaufnahme (VO2 max,), als Messgröße für die aerobe 
Leistungsfähigkeit, zeigte sich im Vergleich zu den Normwerten leicht jedoch nicht 
signifikant vermindert, wobei die männlichen Patienten kaum von der Norm abwichen, 
die weiblichen Patienten hingegen im Mittel außerhalb der zu erwartenden Norm lagen. 
Ein Grund könnte die schlechtere Compliance der Mädchen sein.  
Normalerweise kommt es mit steigendem Alter zu einer Abnahme der maximalen 
absoluten Sauerstoffaufnahme von 1% pro Lebensjahrzehnt 58. Fredriksen et al. 19, 
konnten keine Abnahme der Sauerstoffaufnahme mit dem Alter feststellen und 
begründeten dies mit dem geringen Alter der von ihnen untersuchten Patienten nach 
ASO. Wir konnten, indem wir die Sauerstoffaufnahme in ml/kg/min gegen das Alter 
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auftrugen eine analog der Norm leichte Reduktion der VO2 mit dem Alter zeigen (siehe 
Abbildung 21).  
Giardini et al. 23 fanden in ihren Studien einen Zusammenhang zwischen einer 
echokardiografisch erfassten rechtsventrikulären Ausflussbahnobstruktion und einer 
verminderten maximalen Sauerstoffaufnahme in % vom Soll. Einen solchen 
Zusammenhang konnten wir in unserer Patientengruppe weder anhand 
echokardiografischer noch anhand von MRT-Daten finden. 
Die von uns durchgeführten multivariaten Analysen zeigten, dass das linksventrikuläre 
Ruheschlagvolumen in der MRT einen unabhängigen Einflussfaktor für die maximale 
Sauerstoffaufnahme in % vom Soll darstellte. Erklärungsmodelle für diesen 
Zusammenhang werden unter 5.5.1 beschrieben. 
Eine mit dem Alter schlechter werdende körperliche Leistungsfähigkeit wurde von 
Pasquali et al. 90 beschrieben. Diese Beobachtung machten wir nicht.  
Für die in anderen Studien diskutierte Limitation der Leistung bedingt durch eine 
koronare Minderperfusion  64, 72, 90 fanden sich anhand der hier durchgeführten 
nichtinvasiven Untersuchungen keine Anhaltspunkte (siehe auch 5.5.2). 
 
 
 
5.3.6 Sauerstoffpuls (VO2/HR), Respiratorischer Quotient (RQ) 
und Atemreserve (BR) 
Der Sauerstoffpuls (VO2/HR), als Korrelat zum Schlagvolumen, entsprach 
durchschnittlich 93% der Norm. Es konnte keine Plateauausbildung des O2-Pulses 
unterhalb des Normwertniveaus, was als Hinweis auf eine kardiale oder pulmonale 
Erkrankung gewertet werden könnte, festgestellt werden. 
Der Respiratorische Quotient (RQ) betrug bei Abbruch der Belastung 1,1 ± 0,1; damit 
überstieg die CO2-Produktion die O2- Aufnahme wie es bei hohen 
Belastungsintensitäten üblich ist.  
Kein Patient hatte eine Atemreserve von unter 30 l/min womit eine 
Leistungsbegrenzung bedingt durch eine verminderte Ventilation ausgeschlossen 
werden konnte. 
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5.3.7 Maximale Herzfrequenz 
Unter Berücksichtigung der Ausbelastungskriterien (220 minus Lebensalter bei 
Gesunden, 200 minus Lebensalter bei Erkrankten) sollte bei kardialer Ausbelastung die 
Herzfrequenzreserve weniger als 10 Schläge/min. betragen. Eine erhöhte 
Herzfrequenzreserve findet sich unter anderem bei einem vorzeitigen 
Belastungsabbruch sowie bei peripheren oder pulmonalen Limitationen. 
Die Werte für die maximale Herzfrequenz der von uns untersuchten Patienten m=17 
Jahre nach ASO betrugen im Mittel 95% der Norm. Bei einem Patienten betrug die 
Hfmax weniger als 80%, dieser Patient hatte eine signifikante infundibuläre und 
supravalvuläre Pulmonalstenose und wurde im Anschluss an diese Studie in Aachen 
erfolgreich operiert. 
Die multivariate Analyse ergab, dass sowohl das Natriuretische Peptid B als auch die 
NYHA –Klasse signifikante unabhängige Einflussfaktoren für die maximale 
Herzfrequenz in % vom Soll darstellten (siehe Tabelle 11 sowie Abbildung 17 und 
Abbildung 18). Für die NYHA-Klassifikation, als Maß für eine subjektiv 
eingeschränkte Leistungsfähigkeit, war dieser Zusammenhang zu erwarten.  
Die Beurteilung erhöhter BNP-Werte, als Hinweis für eine Herzinsuffizienz stellt sich 
insofern problematisch dar, als dass ausser bei dem bereits erwähnten Patienten mit 
signifikanter Pulmonalstenose und Rechtsherzbelastung keine manifesten kardialen 
Einschränkungen der Patienten gefunden werden konnten (siehe 5.3.2). Eine weitere 
Beobachtung dieses Zusammenhangs ist daher anzuraten. 
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5.3.8 Beurteilung und Diskussion der kardiopulmonalen 
Leistungsfähigkeit m=17 Jahre nach Arterieller Switch 
Operation 
 
Der überwiegende Teil der Patienten zeigte eine kardiopulmonale Belastungsfähigkeit  
innerhalb des Normbereichs gesunder Personen (siehe Abbildung 21). 2 Patienten 
wurden, bedingt durch eine Hemiparese, nur unzureichend oder gar nicht belastet und 
somit aus der Statistik ausgeschlossen. 
Eine Beeinträchtigung der Leistungsfähigkeit durch eine unzureichende 
Herzfrequenzsteigerung wie sie bei Giardini et al. 23. diskutiert wurde, konnten wir 
nicht bestätigen. Ein Zusammenhang zwischen einer koronaren Beeinträchtigung und 
einer verminderten Sauerstoffaufnahme 90 konnte in der von uns untersuchten 
Patientengruppe mittels der angewandten nicht-invasiven Untersuchungsverfahren 
ebenfalls nicht gefunden werden. Wir beurteilten die koronare Perfusion ausschließlich 
in Ruhe und können daher nichts darüber aussagen, wie sich die Perfusion unter 
Belastungsbedingungen darstellt. 
Wir konnten zeigen, dass Patienten m=17 Jahre nach ASO hinsichtlich ihrer 
Belastbarkeit und Leistungsfähigkeit im Vergleich zu Gesunden nicht signifikant 
schlechter abschneiden. 
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5.4 Transthorakale Echokardiografie 
Die transthorakale Echokardiografie ist das zur Zeit bedeutendste nichtinvasive 
Routineverfahren zur Beurteilung und Verlaufskontrolle der kardialen Funktionen und 
Veränderungen. Viele Studien, die sich mit dem Langzeitverlauf nach arterieller Switch 
Operation bei Transposition der großen Gefäße beschäftigen 69, 74, 106, 108 bedienen 
sich dieses Verfahrens. Limitiert wird die transthorakale Echokardiografie auf der einen 
Seite durch die Erfahrung des jeweiligen Untersuchers, von dem Befundung und 
Interpretation abhängig sind und auf der anderen Seite durch eine unzureichende 
Darstellbarkeit der Pulmonalarterien. Da alle echokardiografischen Untersuchungen in 
dieser Studie von derselben erfahrenen Person (H.H. H.-G..) durchgeführt wurden und 
auch die Vorstudien allein durch sie beurteilt wurden, kann eine Limitation der Studie 
bedingt durch unerfahrene Befundung oder eine unzureichende Vergleichbarkeit zweier 
unterschiedlicher Untersucher ausgeschlossen werden. Die Beurteilung des 
pulmonalarteriellen Flusses erfolgte durch blinde Anlotung mittels einer Stiftsonde. 
Patienten, deren pulmonalarterieller Ausflusstrakt auf diese Weise nicht dargestellt 
werden konnte, wurden ausschließlich mit der MRT befundet. 
 
 
5.4.1 Ventrikelfunktion 
Bei den von uns durchgeführten echokardiografischen Untersuchungen zeigte sich eine 
gleichbleibend normale globale und regionäre Pumpfunktion des linken 
Systemventrikels, was unsere bisherigen Beobachtungen diesbezüglich im 
Längsschnittvergleich bestätigt 38, 47, 49.  
Diese Beobachtung einer nicht von der Norm abweichenden Ventrikelfunktion wurde 
auch von anderen Studiengruppen 2, 64, 121 beschrieben. 
 
 
5.4.2 Neoaorta 
Die Problematik einer Dilatation der Aortenwurzel wurde als eine der wichtigsten 
Komplikationen nach ASO in vielen mittel- und langfristigen Untersuchungen 
thematisiert 2, 10, 64, 74, 106.  
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Hauser et al. 30 beschrieben, dass im ersten Jahr nach ASO eine Dilatation der 
Aortenwurzel erfolgt, der Durchmesser sich aber im weiteren Verlauf durch eine unter 
dem Durchschnitt der Vergleichsgruppe liegende Wachstumsrate wieder normalisiert. 
Schwartz et al. 106 fanden in ihren Untersuchungen heraus, dass die Dilatation der 
Aorta im späten Langzeitverlauf nicht progredient  ist und sich zum Teil sogar 
normalisiert.  
Wir konnten nachweisen, dass die in unserer Studie im Kleinkindalter vorhandene und 
im Schulkindalter persistente Dilatation der Aortenwurzel, die sowohl auf der 
Klappenebene als auch auf der Bulbusebene bei allen Patienten dokumentiert werden 
konnte, im langfristigen Verlauf nicht weiter progredient war. Der mit zunehmendem 
Lebensalter konstant bleibende Durchmesser war, relativ zum Körpergewicht betrachtet, 
abnehmend. 
Ein tendenzieller Zusammenhang zwischen einer Dilatation der Aorta und einer 
Aortenklappenregurgitation, wie er von Bové et al. 10 beschrieben wurde, konnte in 
unserer Studie ebenfalls festgestellt werden. Dies steht im Gegensatz zu den 
Untersuchungsergebnissen von Marino et al. 74 die keinen Zusammenhang zwischen 
einer Aortendilatation und einer Aortenklappenregurgitation finden konnten. 
 
Eine Aortenklappen-Insuffizienz tritt nach neonataler Switch-Operation gehäuft auf 28, 
69. In unseren Untersuchungen stellten wir fest, dass sich die Inzidenz einer 
Aortenklappen-Insuffizienz Grad I, verglichen mit unserer vorangegangenen Studie von 
13 (m=10 Jahre nach ASO) auf 20 (m=17 Jahre nach ASO) fast verdoppelte und damit 
signifikant zugenommen hat. Das Vorkommen einer mäßiggradigen Aorten-Insuffizienz 
blieb im Vergleich, gering mit 2%. Wir gehen daher davon aus, dass bedingt durch die 
technischen und visuellen Fortschritte in dem Bereich der Echokardiografie eine 
Insuffizienz bereits in einer viel geringeren Ausprägung als noch vor 5 oder vor 10 
Jahren, zur Darstellung kommt und die Prozentzahlen daher nicht vergleichbar sind. 
Die Weite des Aortenbulbus korrelierte in unserer Studie mit dem Vorhandensein einer 
Aortenklappen-Insuffizienz, nicht hingegen die Weite des Aortenrings. 
In unseren Untersuchungen wurden bei keinem Patienten linksventrikuläre 
Ausflusstraktstenosen dokumentiert. Diese Beobachtung unterstreicht die mehrerer 
anderer Studien 28, 38, 69. 
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5.4.3 Pulmonalarterien 
Das Auftreten einer supravalvulären Pulmonalstenose, insbesondere einer Stenose des 
pulmonalarteriellen Stammes beziehungsweise der Hauptäste, gilt als die häufigste 
Komplikation nach neonataler arterieller Switch-Operation 28, 93, 108, 116, 117 die 
eine Reintervention bedingt. Verschiedene Ursachen wie eine kongenitale Hypoplasie 
der nativen Aorten- und jetzigen Pulmonaliswurzel, eine Obstruktion und 
Wachstumsretardierung von Pulmonalarterienästen im postoperativen Verlauf, sowie die 
Technik des Lecompte-Manövers mit konsekutiver Dehnung, Abflachung und 
Abknickung des pulmonalarteriellen Stammes und seiner Hauptäste werden diskutiert. 
Die durch eine sub-, supra-, oder valvuläre Stenose bedingte Reinterventionsrate betrug 
zu Beginn unserer Untersuchungen 2% und lag damit im Schnitt unterhalb der in der 
Literatur angegeben Interventionsraten bei PAS die zwischen 1- 30% 108 lagen 15, 28, 
52, 69, 93, 94. Eine Begründung dieser erfreulich niedrigen Inzidenz liegt sicher darin 
begründet, dass Patienten dieser Langzeitstudie von demselben erfahrenen Chirurgen 
operiert worden sind. 
Im Anschluss an diese Studie mussten sich 4 Patienten, aufgrund einer Stenose des 
rechtsventrikulären Ausflusstraktes (im weiteren Sinne), einer erneuten Intervention 
unterziehen, sodass die Interventionsrate 17 Jahre nach neonataler Switch-Operation bei 
8,3% liegt.  
Bei unseren Patienten korrelierte eine supravalvuläre Stenose mit dem Vorhandensein 
einer rechtsventrikulären Hypertrophie im EKG. Dieser Zusammenhang konnte auch in 
den Voruntersuchungen gesehen werden 38, 49. Eine Progredienz der 
rechtsventrikulären Belastung bei supravalvulärer Stenose, konnte hingegen nicht 
festgestellt werden. Aufgrund der anatomischen Lagebeziehungen konnte der 
rechtsventrikuläre pulmonale Ausflusstrakt nur bei 75% der untersuchten Patienten 
beurteilt werden, ein suffizienter Vergleich der Studien untereinander ist daher allein auf 
der Basis der echokardiografischen Untersuchung, nur bedingt möglich. 
Im langfristigen Verlauf nahm das Vorkommen einer supravalvulären Stenose, soweit 
darstellbar nicht zu. In 3 Fällen konnte eine Progredienz der supravalvulären Stenose im 
Vergleich zu der Voruntersuchung vor 5 Jahren beobachtet werden. 
Eine triviale bis leichte supravalvuläre Pulmonalstenose wurde bei ca 38% beobachtet, 
eine mäßige bei 9%. Insgesamt lässt sich eine deutliche Zunahme der Inzidenz und des 
Schweregrades zwischen den ersten beiden Studien (im Alter von 5 und 10 Jahren) 
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registrieren. Im Vergleich zur jetzigen Untersuchung blieben Inzidenz und Schweregrad 
hingegen weitgehend konstant.  
In anderen Studien wurde die supravalvuläre Pulmonalstenose im mittelfristigen Verlauf 
ebenfalls als mit dem Alter progredient beschrieben 108, 118. 
Diverse chirurgische Techniken der Pulmonalarterienrekonstruktion während der ASO 
werden diskutiert, wobei die Vergleichbarkeit im Langzeitverlauf in vielen Studien 
durch Modifikationen oder eine komplette Änderung des angewandten Verfahrens 
erschwert wird. Bei den 60 von uns im Längsschnitt untersuchten Patienten wurde 
immer dieselbe rekonstruktive Technik (double-patch-technique) angewandt und zeigte 
gute Ergebnisse. 
Aufgrund der klinischen Relevanz der supravalvulären Pulmonalstenose und der damit 
einhergehenden Notwendigkeit einer Reintervention, besteht weiterhin ein besonderer 
Beobachtungsbedarf. 
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5.5 Magnetresonanztomografie des Herzens 
Die Magnetresonanztomografie des Herzens bietet die Möglichkeit nichtinvasiv 
funktionelle und anatomische Daten in allen Dimensionen des Raumes zu gewinnen. Im 
Vergleich zur Echokardiografie existiert verhältnismäßig wenig Referenzmaterial, 
insbesondere für Kinder 67. Die kardiale MRT- Untersuchung ist für das Verständnis 
des arteriellen und ventrikulären „Remodeling“ nach operativer Korrektur eines 
angeborenen Herzfehlers von großer Bedeutung und kann nützliche klinische Indizes 
für den Langzeitverlauf dieser Patienten liefern. 
In mehreren Studien konnte die Magnetresonanztomografie im Kindesalter ihr hohes 
Potenzial in der kardialen Bildgebung beweisen 88, 99, 115. Sie könnte daher als zwar 
aufwendiges aber nicht-invasives Verfahren die Lücke zwischen nicht-invasiver und 
invasiver Diagnostik schließen. 
 
 
 
5.5.1 Ventrikelvolumetrie 
Ein sich im Vergleich zur Norm signifikant unterscheidender Parameter betraf in 
unseren Untersuchungen das endsystolische Volumen, welches bei beiden Ventrikeln 
signifikant erhöht war. In Analogie dazu waren die Schlagvolumina und die 
Ejektionsfraktionen der Ventrikel erniedrigt. Eine Korrelation zwischen der LV-EF und 
der maximalen Sauerstoffaufnahme bestand nicht. Hingegen war die Höhe des 
linksventrikulären Schlagvolumens unabhängiger Einflussfaktor für die maximale 
Sauerstoffaufnahme in % vom Soll.  
Die Beurteilung der Morphologie des linken Ventrikels hinsichtlich einer Hypertrophie 
in der MRT, stimmte mit der Echokardiografie überein: 5% der Patienten wiesen in der 
MRT- Untersuchung einen visuell vergrößerten linken Ventrikel auf. Dies war zu 
erwarten, da keiner der Patienten eine schwere Aortenregurgitation aufwies.  
Der rechte Ventrikel kam bei 25% der Patienten hypertrophiert zur Darstellung. Die 
Ursache für die rechtsventrikuläre Hypertrophie dürfte am ehesten auf mögliche 
Obstruktionen der pulmonalarteriellen Strombahn  beziehungsweise auf die 
dargestellten Stenosierungen im rechtsventrikulären Ausflusstrakt zurückzuführen sein.  
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Wandbewegungsstörungen in Form von Asynchronien des interventrikulären Septums 
wurden bei 32% der Patienten festgestellt. Eine Korrelation zwischen einer 
Wandbewegungsstörung und einer verminderten LV-EF, einer Koronaranomalie oder 
einem komplizierten intraoperativen Koronartransfer bestand nicht. Ein Zusammenhang 
zwischen einer rechtsventrikulären Hypertrophie und einer septalen 
Wandbewegungsstörung bestand ebenfalls nicht. 
Lokale Dysfunktionen des Myokards konnten mit der 3D-Phasenkontrasttechnik 
genauer quantifiziert werden und ließen somit präzisere Aussagen über die systolische 
und diastolische Funktion der Ventrikel zu.  
Unsere MRT-Untersuchungen wurden alle unter Ruhebedingungen durchgeführt. Die 
Frage ob sich absolut reduzierte Volumina, wie in unserer Studie das Schlagvolumen 
und die Ejektionsfraktion der Ventrikel, unter Belastung weiter verschlechtern, können 
wir daher nicht beantworten. 
Vor dem Hintergrund, dass Mahle et al. 72 in ihren Untersuchungen ein unter Belastung 
abnehmendes Schlagvolumen beobachteten, können wir nur vermuten, dass dies der 
Fall sein könnte. 
Das gehäufte Auftreten von Relaxationsstörungen des Septums könnte mit einer 
verminderten Koronarperfusion zusammenhängen, wobei wir auch hier unter 
Ruhebedingungen keine Korrelation feststellen konnten (siehe 5.5.2). 
 
 
 
5.5.2 Koronarstatus 
Die Retransplantation der Koronarien stellt eine große Herausforderung an den 
Operateur dar. Der Umstand, dass das Ursprungs- und Verzweigungsmuster bei 
Patienten mit einer d-TGA häufig von dem der Normalbevölkerung abweicht, macht 
eine genaue vorherige Diagnostik, Planung und Einteilung umso wichtiger. 
Insbesondere die Mobilisation der Koronararterienstämme kann bei abweichenden 
Verläufen der Koronaräste schwierig sein, ist aber unumgänglich, wenn ein Zug oder 
eine Knickung der Koronarie, sogenanntes Kinking, die eine spätere pathologische 
Veränderung im Sinne von Obstruktionen und Stenosen bedingen könnte, vermieden 
werden soll.  
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In einer Studie von Angeli et al. 2 werden Läsionen der Koronararterien als 
Hauptursache für die notwendig gewordenen Reoperationen angeführt. Gleichzeitig 
wird auf die Problematik der Erkennung dieser Koronarveränderungen hingewiesen, da 
insbesondere dann wenn die zweite Koronararterie oder Kollateralen die Versorgung des 
betroffenen Myokardareals übernehmen, keine klinischen, elektrokardiografischen oder 
echokardiografischen Beweise oder Symptome vorliegen. 
Verschiedene Autoren favorisieren aus diesem Grund routinemäßige Screenings mittels 
selektiver Koronarangiografie bei Kindern nach ASO 9, 17, 51, 96. 
Ou et al. 88, 89 konnten in ihren Studien zeigen, dass die nichtinvasive CT-Angiografie 
für die Aufdeckung von Koronarstenosen und Koronarverschlüssen nach ASO nicht nur 
hoch spezifisch sondern auch hoch sensitiv ist. Darüber hinaus können mittels der CT-
Angiografie sogar Engen der Koronarien dargestellt werden, die in der konventionellen 
Koronarangiografie nicht sichtbar sind.  
Nachteile einer routinemäßig durchgeführten selektiven Koronarangiografie sind die 
Röntgenstrahlenbelastung und das Risiko von Blutungen, Nachblutungen und 
Femoralverschlüssen durch die Katheterisierung. 
Die Magnetresonanz-Angiografie stellt eine hervorragende Alternative ohne größere 
Risiken und ohne die Belastung durch Röntgenstrahlen dar. Nachteile ergeben sich aus 
dem Umstand, dass die Patienten über einen Zeitraum von mindestens 30 Minuten ruhig 
liegen und Atemkommandos befolgen müssen. Diese erforderliche Mitarbeit bedingt ein 
gewisses Mindestalter, vor dem eine MR- Angiografie nur eingeschränkt sinnvoll ist 
oder aber in Allgemeinanästhesie durchgeführt werden müsste.  
Patienten nach arterieller Switch Operation bei TGA, die in Langzeitstudien beobachtet 
werden, erreichen erst jetzt ein Alter in dem eine MRT-Untersuchung im Rahmen einer 
Studie durchführbar ist. Neben Aufschlüssen über das Ruhe-Verhalten des Herzens sind 
bei Erwachsenen auch Techniken unter Belastungsbedingungen (medikamentöser 
Stress) eingeführt worden. 
 
Die Inzidenz koronarer Veränderungen bei Patienten nach ASO ist schwer 
einzuschätzen, da viele der Patienten keine Symptome zeigen und eine systematische 
Koronarangiografie in Studien aufgrund der Invasivität nicht bei allen Patienten 
durchgeführt werden kann. Ou et al. 89 untersuchten 49 Patienten 8,5 ± 3,9 Jahre nach 
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ASO mittels CT-Angiografie und stellten bei 8% Veränderungen der Koronararterien 
fest.  
In anderen selektiven Untersuchungen wurden die Stenosen und Obstruktionen der 
Koronarien mit 4% 116, mit 7% 53, oder mit 18% 9 angeben.  
Oskarsson et al. 87 führten bei 11 Patienten im mittleren Alter von 6 Jahren nach ASO 
eine Messung der Koronarreserve mittels intrakoronarer Führungsdraht-
Doppleruntersuchung durch und fanden eine normale koronare Vasoreaktion auf 
Nitroglyzerin sowie eine normale Koronarreserve. Ein erhöhter rechtsventrikulärer 
Druck sowie eine myokardiale Hypertrophie führten zu einer größeren Ruhe-
Flussgeschwindigkeit der RCA und hatten einen negativen Einfluss auf die 
Koronarreserve. 
Wir stellten bei 10 Patienten (19%) mittels der MR- Angiografie eine Veränderung an 
mindestens einer Koronarie fest. Ein rechtsdominanter Versorgungstyp war bei 13% der 
Patienten vorherrschend. Wir diagnostizierten bei 4 Patienten (7,5%) eine Knickstenose 
einer Koronararterie. Bei einem Patienten (2%) hatte ein Verschluss des linksseitigen 
singulären Koronarostiums, das mit einem gut funktionierenden Mammaria-Bypass 
versorgt worden war, vorgelegen. Eine Korrelation zwischen dem 
Koronarverteilungstyp und der unter Belastung maximal erreichten Herzfrequenz in % 
vom Soll konnten wir im Gegensatz zu den Ergebnissen der Studie von Pasquali et al. 
90, nicht finden. 
Kampmann et al. 57 vermuteten eine massive Narbenbildung im proximalen Bereich 
der mobilisierten und translozierten Koronararterie als Ursache für die häufig 
beschriebenen Koronarstenosen. Wir konnten bei keinem Patienten Hinweise auf eine 
zur Einengung führende proximale Narbenbildung der Koronarien feststellen. 
Allerdings können wir nicht ausschließen, dass bei Patienten bei denen wir keine 
anatomischen Engstellen und keine Narbenbildungen im Sinne von abgelaufenen 
Infarkten oder Ischämien feststellen konnten, nicht doch eine gestörte periphere 
Koronarperfusion vorliegen kann. 
8 der 10 Patienten mit einer koronaren Aberration zeigten auch Auffälligkeiten der 
Funktion der Ventrikel (Vergleich Abbildung 40). Wir konnten in unserer Studie keinen 
Zusammenhang zwischen Art und/ oder Schweregrad der koronaren Veränderung und 
einer Funktionseinschränkung der Ventrikel darstellen. Allerdings geben wir zu 
bedenken, dass es sich bei den von uns gemachten Beobachtungen ausschließlich um 
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Ruhe-Werte handelt und wir nicht sagen können wie sich die Ventilfunktion und die 
Koronarperfusion unter Belastung darstellen.  
Wir vermuten jedoch einen Zusammenhang zwischen der in dieser Studie gehäuft 
auftretenden Septumasynchronie und der Koronarperfusion.  
Langfristig betrachtet sind sowohl die Funktion der Ventrikel als auch Veränderungen 
der Koronararterien von großer Bedeutung. Um eine frühzeitige therapeutische 
Intervention zu ermöglichen, sind daher regelmäßige Kontrollen indiziert. 
 
 
 
5.5.3 Aorta 
Nur wenige Studien haben sich bislang mit der Darstellung und der Funktion der Aorta 
nach arterieller Switch Operation bei TGA in der MRT beschäftigt 26. 
In unserer Studie war eine Vergleichbarkeit des Aortenklappen- und Aortenbulbus- 
Durchmessers in der MRT und der Echokardiografie, bedingt durch unterschiedliche 
Lagebeziehungen, trotz normierter, standardisierter Vorgehensweise kaum gegeben. 
Eine leichtgradige Aorteninsuffizienz wurde, in weniger als der Hälfte der in der 
Echokardiografie diagnostizierten Fälle, in der MRT verifiziert. Mittelgradige 
Aorteninsuffizienzen wurden durch beide Verfahren identisch erfasst. Es zeigt sich 
somit, dass in der Echokardiografie gesehene relevante Insuffizienzen in der MRT 
besser verifiziert und genauer beurteilt werden können, wohingegen triviale oder sehr 
geringe Insuffizienzen bedingt durch einen geringen Rückfluss in der MRT im 
Gegensatz zur Echokardiografie nicht erfasst werden. 
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5.5.4 Pulmonalarterie 
Vor dem Hintergrund der anatomisch bedingten schlechten echokardiografischen 
Einsehbarkeit und der dadurch eingeschränkten Beurteilbarkeit der 
Strömungsverhältnisse im rechtsventrikulären Ausflusstrakt über, der 
Neopulmonalklappe und in den Pulmonalarterienästen, bietet die MRT- Untersuchung 
einen erheblichen diagnostischen Vorteil gegenüber der Echokardiografie. 
Das Lumen der Pulmonalarterie ist, bedingt durch intraoperativen Zug und Retraktionen 
der Arterien und späteres inadäquates Wachstum, häufig queroval. Zur adäquaten 
Beurteilung ist daher eine zweidimensionale oder multiplanare Darstellung von 
entscheidender Bedeutung 115. 
Lorenz 67 diskutiert verschiedene Ansätze der Messung der Pulmonalarterien, 
Referenzdaten für die von uns untersuchten Patienten im Alter von m=17 Jahren und 
nach ASO existieren jedoch nicht. 
Die Diagnose „Pulmonalstenose“, auf den verschiedenen anatomischen Ebenen, wurde 
in dieser Studie mittels der MRT bei 20% der Patienten (Fluss größer als 2,5m/sec) 
gestellt, wohingegen in der Echokardiografie bei 20% eine leichte, mäßige oder schwere 
Pulmonalstenose (Fluss größer als 2,5m/sec) diagnostiziert wurde. Da jedoch 
echokardiographisch nur 75% der Patienten valide untersucht werden konnten, zeigten 
wir in diesen Untersuchungen, dass durch die MRT Pulmonalstenosen besser verifiziert 
und genauer beurteilt werden können.  
Grundsätzlich stellt die Echokardiografie ein sehr empfindliches Nachweisverfahren 
dar, mit dem auch hämodynamisch unbedeutende sogenannte „triviale“ 
Pulmonalinsuffizienzen ohne auskultatorisches Korrelat abgebildet werden können. Im 
Gegensatz dazu kann die MRT mittels der Flussmessung diese „trivialen“ 
Klappeninsuffizienzen nicht erfassen, da der Rückfluss zu gering ist.  
Höhergradige Pulmonalinsuffizienzen gab es bei unseren Patienten nicht. 
Die Echokardiografie, als Goldstandard, ist für die klinische Routinediagnostik in der 
Regel ausreichend. Zur genaueren Beurteilung der pulmonalen Perfusionsverhältnisse 
ist die MRT eine hilfreiche zusätzliche diagnostische Maßnahme.  
So konnten wir in unseren Untersuchungen bei 28% der Patienten eine deutlich 
seitendifferente Perfusion der Lunge feststellen. Ein Zusammenhang zwischen der Lage 
einer eventuellen Pulmonalstenose (supravalvulär) und einer seitendifferenten 
Lungenperfusion bestand nur in Einzelfällen. Keiner der Patienten wies pulmonale 
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Beschwerden auf. Die maximale Sauerstoffaufnahme, als Maß für die aerobe 
Leistungsfähigkeit, korrelierte ebenfalls nicht mit einer seitendifferenten Perfusion der 
Lungen oder der Lage einer Pulmonalstenose.  
Die weitere Entwicklung bedarf daher, insbesondere hinsichtlich der Auswirkung auf 
die respiratorische Belastbarkeit, weiterer Kontrollen. 
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5.6 Überleben und Reinterventionen 
Von Angeli et al. 2 wird die in verschiedenen Studien beschriebene Reoperationsrate mit 
5- 10% zusammengefasst. Ursache dieser notwendig gewordenen erneuten Eingriffe 
waren meist Veränderungen der Koronararterien oder rechtsventrikuläre Ausflusstrakt 
Obstruktionen (RVOTO). Letztere resultierten aus einem inadäquaten Wachstum der 
pulmonalen Anastomose oder des gesamten RVOT’s 2. 
Gottlieb et al. 25 führt die präoperative Anatomie als maßgeblichen Faktor für die 
Mortalität und den Reoperationsbedarf an. In der von ihm 2008 veröffentlichten Studie 
waren ein schmaler Aortenannulus und ein posteriorer Ursprung des Ramus 
circumflexus der A.coronaria sinistra mit der Notwendigkeit einer Reoperation 
assoziiert. Insgesamt stellte aber das koronararterielle Muster im Gegensatz zu den 
Ergebnissen der Studien von Angeli et al. 2, und Cohen et al. 13 keinen Risikofaktor für 
die Mortalität dar. 
In unserer Studie m = 17 Jahre nach ASO führte eine Stenose des rechtsventrikulären 
Ausflusstraktes sowie eine pulmonalarterielle Obstruktion zu einem Reoperations-bzw. 
Reinterventionsbedarf. Insgesamt lag die Interventionsrate in unserer Studie mit 7% in 
dem erwarteten niedrigen Rahmen.  
Im Längsschnittvergleich der Studien nach 5, 10 und 17 Jahren war die Reoperations-
und Reinterventionsrate infolge arterieller Switch-Operation der von uns untersuchten 
Patienten gleichbleibend gering. Es besteht, mittel- bis langfristig, keine kardiologisch 
bedingte Spätmortalität. Diese positiven Erfahrungen teilen viele andere mittel- und 
langfristige Studien 20, 25, 106, 109, 117, 121. 
In der Gesamtschau aller in Aachen operierten konsekutiven Patienten im Zeitraum 
1986-1992 können wir auf ein reinterventionsfreies Überleben nach 15 Jahren von 85% 
sowie auf einen Reinterventions-freien Verlauf bei 91% der Überlebenden 
zurückblicken. 
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6 Zusammenfassung 
 
Eine Vielzahl von Kindern und Jugendlichen wurde seit der Etablierung der neonatalen 
Switch-Operation, als Operationsmethode der 1. Wahl bei Neugeborenen mit einer 
kompletten Transposition der großen Arterien (TGA) seit den späten  1980er Jahren, im 
Rahmen von prospektiven kardiologischen Nachuntersuchungen beobachtet und 
untersucht. 
Diese Arbeit beschäftigt sich mit 60 Jugendlichen und jungen Erwachsenen im Alter 
von 14 bis 21 Jahren (m = 16,8), die im Neugeborenenalter aufgrund einer TGA eine 
korrigierende arterielle Switch-Operation erhielten. Es wurde sowohl der allgemeine als 
auch der kardiologische Gesundheitsstatus erhoben und anhand der Vorbefunde 
standardisiert reevaluiert und beurteilt. 
Das Untersuchungsprotokoll umfasste klinisch-pädiatrische (Anamnese und klinische 
Untersuchung) sowie kardiologische (EKG, Langzeit-EKG, Fahrradspiroergometrie, mit 
laborchemischer Untersuchung, Echokardiografie und Magnetresonanztomografie mit 
Angiografie) Befundaufnahmen. 
Die Ergebnisse dieser Studie sind, bezüglich des Langzeitverlaufes nach arterieller 
Switch-Operation, sehr viel versprechend. 
 
Bei den von uns untersuchten Patienten kam keine kardiologisch bedingte 
Spätmortalität nach arterieller Switch-Operation vor.  
Die Reoperationsrate lag zu Beginn der Studie bei 2%. Die umfassenden 
Untersuchungsergebnisse machten bei 2 Patienten einen erneuten operativen Eingriff im 
Anschluss an diese Studie notwendig, so dass die Reoperationsrate auf insgesamt 5% 
anstieg. 
Eine Reintervention wurde bei 1% der Patienten notwendig, 2 Patienten mussten sich 
auch hier im Anschluss an die Nachuntersuchung einer Reintervention in Form einer 
Herzkatheteruntersuchung unterziehen. Daher liegt die Gesamt-Reinterventionsrate bei 
jetzt 4%. Insgesamt zeigte sich nach einer Beobachtungszeit von bis zu 22 Jahren nach 
der Operation, eine geringe jedoch über die Jahre ansteigende Reoperations-und 
Reinterventionsrate von derzeit insgesamt 9% der Überlebenden. 
Die Spätmorbidität war insbesondere in einem Anstieg der Inzidenz von subvalvulären, 
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valvulären oder supravalvulären Pulmonalstenosen begründet. Eine seitendifferente 
Perfusion der beiden Lungenflügel konnte ebenfalls bei mehreren Patienten gesehen 
werden.  
Weitere Verlaufskontrollen mit besonderem Augenmerk auf das Vorkommen einer 
supravalvulären Pulmonalstenose sind daher anzuraten und bedürfen einer weiteren 
ursächlichen Abklärung. 
Die Aortenklappen-Insuffizienz war unseren Ergebnissen zur Folge in Bezug auf den 
Schweregrad und die Inzidenz im Langzeitverlauf, nicht progredient.  
Ebenso zeigte sich hinsichtlich der in unseren Voruntersuchungen beschriebenen 
Dilatation der Aortenwurzel unserer Patienten keine Progredienz;  relativ zum 
Körpergewicht betrachtet war der Durchmesser der Aorta sogar abnehmend 
 
Der allgemeine und auch der kardiologische Gesundheitsstatus konnten bei den meisten 
Patienten als ausgezeichnet betrachtet werden. Es wurden so gut wie keine abnormen 
EKG- Veränderungen gefunden. Der Sinusrythmus war bei nahezu allen Patienten 
erhalten. Die kardiopulmonale Belastbarkeit auf dem Fahrradergometer war, wie auch 
die Spirometrie, im Vergleich zu Normwerten nicht reduziert.  
Wir stellten eine weiterhin hohe Inzidenz thorakaler Asymmetrien und einer daraus 
resultierenden skoliotischen Fehlstellung fest. Klinisch wirkten sich diese jedoch 
bislang nicht in Form einer pulmonalen Restriktion aus. 
 
Unseren Untersuchungsergebnissen zufolge ist die Perfusion der proximalen 
Koronararterien als adäquat einzustufen. Es bestand kein Zusammenhang zwischen Art- 
und /oder Schweregrad koronarer Veränderungen und einer Funktionsstörung der 
Ventrikel. Wir geben jedoch zu bedenken, dass unsere Untersuchungen unter Ruhe-
Bedingungen durchgeführt worden sind und wir keine Aussage über das Verhalten der 
koronaren Perfusion unter Belastung machen können. 
Da bei Patienten nach neonataler Switch-Operation eine erhöhte Prävalenz an 
Koronarobstruktionen und Stenosen vorliegt, ist eine Verifizierung des 
koronararteriellen Status mittels einer MRT-Untersuchung inklusive einer MR-
Angiografie anzuraten und gegebenenfalls durch weitere diagnostische Methoden unter 
Belastungsbedingungen abzuklären. 
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Die Magnetresonanztomografie bietet in Anbetracht der unzureichenden Darstellbarkeit 
des pulmonalarteriellen Ausflusstraktes durch die Echokardiografie und zur 
quantitativen Beurteilung einer Aorten- und/ oder Pulmonalinsuffizienz einen 
erheblichen diagnostischen Vorteil.  
 
Gewissenhafte Kontrollen, vor allem in Wachstumsphasen während der Adoleszenz sind 
von immenser Wichtigkeit um Veränderungen, insbesondere im Hinblick auf die 
pulmonale und koronare Verlaufssituation, zu entdecken und frühzeitig abklären zu 
können. Die Bewahrung der körperlichen Fitness sollte den operierten Patienten, nicht 
nur wegen der ungeklärten weiteren Entwicklung der koronaren Situation sondern auch 
vor dem Hintergrund der pulmonalen Perfusion, dringend empfohlen werden.  
Die weiteren Entwicklungen werden Gegenstand weiterer Studien im Langzeitverlauf 
der erwachsenen Patienten sein. 
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Abkürzungsverzeichnis 
AF Atemfrequenz 
AI Aorteninsuffizienz 
ALT Alaninaminotransferase 
AO Aorta 
AOI Neoaortenklappeninsuffizienz 
AS Aortenstenose 
ASD Atrioventrikularer Septumdefekt 
ASO Arterielle Switch Operation 
AST Aspartataminotransferase 
AV Arterioventrikular 
BAS Ballonatrioseptostomie 
BMI Body-Mass-Index 
BNP Brain natriuretic Peptide 
BR Atemreserve / Breath Reserve 
bzw. beziehungsweise 
CK-MB Creatin-Kinase (Myokardtyp) 
CoA Coarctatio aortae 
CW Continuous wave 
D-TGA Dextro-Transposition der großen Arterien (komplette Transposition der 
großen Arterien) 
EDV Enddiastolisches Volumen 
EF Ejektionsfraktion 
EKG Elekrokardiogramm 
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EKK Extrakorporaler Kreislauf 
ERBS Erregungsrückbildungsstörungen 
ESV Endsystolisches Volumen 
FEV-1 Einsekundenkapazität 
FFE Fast Field Echo 
GE Gradientenecho 
HF Herzfrequenz 
HKU Herzkatheteruntersuchung 
HLM Herz-Lungen-Maschine 
HRR Herzfrequenzreserve 
IQR Interqantilen Rang 
ISTA Aortenisthmusstenose 
IVS Interventrikularseptum 
KSS Kreislaufstillstand 
LAD Left anterior descending artery 
LCA Linke Koronararterie 
LCX Arteria circumflexa aus der linken Koronararterie 
LIMA Left internal mammarian anastomosis 
LPA Linke Pulmonalarterie 
L-TGA Laevo-Transposition der großen Arterien  
LV Linker Ventrikel, linksventrikulär 
LVH Linksventrikuläre Hypertrophie 
LVOT Linksventrikuläre Ausflusstrakt Obstruktion 
MAX Maximum 
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MIN Minimum 
MRA Magnetresonanz-Angiografie 
MRT Magnetresonanztomografie 
MW Mittelwert 
N Anzahl 
NT-
proBNP 
N-terminal pro brain natriuretic peptide 
NYHA New York Heart Association 
p Probability 
P Puls 
PAS Pulmonalarterienstenose 
PFO Persistierendes Foramen Ovale 
PGE-1 Prostaglandin E1 
PI Pulmonalklappen- Insuffizienz 
PS Pulmonalstenose 
PTT Partielle Thromboplastinzeit 
r Korrelationskoeffizient nach Pearson 
RCA Rechte Koronararterie 
RIVA Ramus interventrikularis anterior 
RPA Rechte Pulmonalarterie 
RQ Respiratorischer Quotient 
RR Blutdruck (Riva-Rocci) 
RV Rechter Ventrikel /rechtsventrikulär 
RVH Rechtsventrikuläre Hypertrophie 
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SD Standardabweichung 
SE Spinecho 
SF Systolische Verkürzungsfraktion 
SPS Supravalvuläre Pulmonalstenose 
SSFP Steady State Free Precession 
STIR Short Tau Inversion Recovery 
SV Schlagvolumen 
SVES Supraventikuläre Extrasystolen 
TGA Transposition der großen Arterien 
TGA-CoA Transposition der großen Arterien mit Coarctation der Aorta 
TI Trikuspidalinsuffizienz 
VCO2 Kohlendioxidabgabe 
VE Ventilation/Atemminutenvolumen 
VES Ventrikuläre Extrasystolen 
VO2 Sauerstoffaufnahme 
VO2/HR Sauerstoffpuls 
VSD Ventrikelseptumdefekt 
VT Tidalvolumen 
VT Ventilatory threshold 
WPW Wolff-Parkinson-White Syndrom 
γ-GT Gammaglutamyltransferase 
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Anhang 
Fragebogen zur körperlichen Belastbarkeit 
 
Geburtsdatum: Geschlecht:           weiblich               männlich 
 
Ausübung von Freizeitsport 
wenn ich Sport treibe tue ich dies: 
a)   mit Erholungscharakter 
b)   mit Wettbewerbscharakter (Leistungssport) 
c)   als Mannschaftssport 
d)   keine Teilnahme 
 
Ich betreibe folgende Sportart(en):       _____ 
 
Ausmaß der Ausübung von Sport 
Dauer  a)   0 ich übe keinen Sport aus 
 b)   1 ich mache seit weniger als einem 1 Jahr Sport 
 c)   2 ich mache seit über einem Jahr regelmäßig 
Sport 
 d)   3 ich mache seit mehr als 5 Jahren regelmäßig 
Sport 
Häufigkeit (pro Woche) a)   0 ich übe keinen Sport aus 
 b)   1 1-3x proWoche 
 c)   2 3-5x proWoche 
 152 
 d)   3 6-7x proWoche  
Häufigkeit (pro Tag) a)   0 ich übe keinen Sport aus 
 b)   1 <30 min pro Tag 
 c)   2 30-60 min pro Tag 
 d)   3 >60 min pro Tag 
Verglichen mit meinen 
Geschwistern bin ich 
a)   0 ich habe keine Geschwister und bin daher nicht 
vergleichbar 
 b)   1 sportlich weniger aktiv 
 c)   2 sportlich gleich aktiv 
 d)   3 sportlich stärker aktiv 
Verglichen mit meinen 
Freunden bin ich 
a)   0 Ich bin aufgrund einer Erkrankung mit meinen 
Freunden nicht zu vergleichen 
 b)   1 sportlich weniger aktiv 
 c)   2 sportlich gleich aktiv 
 d)   3 sportlich stärker aktiv 
Teilnahme am Schulsport a)   1 keine 
 b)   2 eingeschränkt 
 c)   3 voll 
Score : 
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Subjektive körperliche Belastbarkeit 
 
a)   Ich fühle mich rundum gesund und in meiner körperlichen 
Belastbarkeit nicht eingeschränkt  
=  NYHA I 
b)   Leichte Einschränkung: bei normalen Alltagstätigkeiten fühle 
ich eine vorzeitige Erschöpfung oder bin kurzatmig 
= NYHA II 
c)   Deutliche Einschränkung, leichte Alltagtätigkeiten führen 
bereits zu einer vorzeitigen Erschöpfung, Kurzatmigkeit 
= NYHA III 
d)   Ich kann mich gar nicht belasten = NYHA IV 
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